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Резюме
Данные клинические рекомендации по диагностике идиопатического легочного фиброза (ИЛФ) явились результатом совместной работы
Американского торакального (American Thoracic Society – ATS), Европейского респираторного (European Respiratory Society – ERS), Япон -
ского респираторного (Japanese Respiratory Society – JRS) и Латиноамериканского торакального (Latin American Thoracic Society – ALAT)
обществ. Методы. Экспертами многопрофильного комитета по ИЛФ обсуждена доказательная база и сформулированы рекомендации.
Проанализированные доказательства и рекомендации сформулированы, написаны и оценены по системе GRADE. Результаты.
Экспертами Рабочей группы обновлены диагностические критерии ИЛФ. Ранее описанные паттерны обычной интерстициальной пнев-
монии (ОИП) уточнены и обозначены как паттерны ОИП, вероятной ОИП, неопределенный и альтернативный диагнозы. Для больных
с впервые выявленным интерстициальным заболеванием легких (ИЗЛ) с паттернами вероятной ОИП, неопределенного или альтернатив-
ного диагнозов по данным компьютерной томографии легких высокого разрешения (КТВР) разработана условная рекомендация выполне-
ния бронхоальвеолярного лаважа (БАЛ) и хирургической биопсии легких. Рекомендации «за» или «против» выполнения трансбронхиаль-
ной биопсии (ТББЛ) или криобиопсии (КБЛ) легких не разработаны по причине недостаточности доказательств. Напротив, для больных
с впервые выявленным ИЗЛ и паттерном ОИП по данным КТВР выработана сильная рекомендация НЕ выполнять хирургическую биопсию,
ТББЛ и КБЛ; выработана условная рекомендация против использования БАЛ. Дополнительные рекомендации включают условную рекомен-
дацию по многопрофильному обсуждению и сильную рекомендацию против измерения сывороточных биомаркеров с целью дифференциа-
ции ИЛФ от других ИЗЛ. Заключение. Экспертами Рабочей группы разработаны рекомендации по диагностике ИЛФ.
Ключевые слова: идиопатический легочный фиброз, интерстициальные заболевания легких, легочный фиброз.
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Abstract
This is clinical recommendations for the diagnosis of idiopathic pulmonary fibrosis (IPF). The document was developed by American Thoracic
Society, European Respiratory Society, Japanese Respiratory Society, and Latin American Thoracic Society. Methods: The evidence syntheses were
discussed and recommendations formulated by a multidisciplinary committee of IPF experts. The evidence was appraised and recommendations
were formulated, written, and graded using the GRADE approach. Results: The guideline panel updated the diagnostic criteria for IPF. Previously
defined patterns of usual interstitial pneumonia (UIP) were refined to patterns of UIP, probable UIP, indeterminate, and alternate diagnosis. For
patients with newly detected interstitial lung disease (ILD) who have a high-resolution computed tomography scan pattern of probable UIP, inde-
terminate, or an alternative diagnosis, conditional recommendations were made for performing BAL and surgical lung biopsy; because of lack of evi-
dence, no recommendation was made for or against performing transbronchial lung biopsy or lung cryobiopsy. In contrast, for patients with newly
detected ILD who have a high-resolution computed tomography scan pattern of UIP, strong recommendations were made against performing sur-
gical lung biopsy, transbronchial lung biopsy, and lung cryobiopsy, and a conditional recommendation was made against performing BAL. Additional
recommendations included a conditional recommendation for multidisciplinary discussion and a strong recommendation against measurement of
serum biomarkers for the sole purpose of distinguishing IPF from other ILDs. Conclusions: The guideline panel provided recommendations related
to the diagnosis of IPF.
Key words: idiopathic pulmonary fibrosis; interstitial lung disease; pulmonary fibrosis.
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пневмонии неизвестной причины, возникающей
в основном у пожилых людей и ограничивающейся
легкими [7]. В 2011 г. к сотрудничеству в разработке
клинического практического руководства по диагно-
стике и лечению ИЛФ к ATS и ERS присоединились
Японское респираторное (Japanese Respiratory Soci -
ety – JRS) и Латиноамериканское торакальное (Latin
American Thoracic Society – ALAT) общества [8]. В дан-
ном руководстве, основанном на доказательной базе,
представлены диагностические критерии для ИЛФ
на основе результатов рентгенологических и гисто-
логических исследований, однако показано, что
диагностические критерии (2011) имеют серьезные
ограничения в клинической практике.
Новые рекомендации ATS, ERS, JRS и ALAT (2018)
являются результатом ревизии диагностических
рекомендаций (2011) [9]. Это руководство предна-
значено для помощи врачам при установлении точ-
ного диагноза ИЛФ и оказания поддержки при осу-
ществлении на практике рекомендованного плана
действий в контексте индивидуальных ценностей
и предпочтений пациента, особенно при принятии
решений о следовании намеченному объему диагно-
стических вмешательств.
Методы
Данные рекомендации разработаны в соответствии
с политикой ATS, ERS, JRS и ALAT. Членами Ра -
бочей группы, экспертами и представителями па -
циентов отобраны наиболее важные основные кли -
нические проблемы. Основу всех рекомендаций
составляют систематические обзоры. Для оценки
качества доказательств, формулировки и оценки
большинства рекомендаций использовалась система
GRADE [10]. Для принятия рекомендации требова-
лось согласие 70 % членов Рабочей группы. Если
такое согласие не достигнуто, рекомендация не при-
нималась.
Выражение «рекомендуется» означает, что реко-
мендация сильная, а «предлагается» указывает на то,
что рекомендация слабая или условная.
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Авдеев С.Н. и др. Идиопатический легочный фиброз: новые международные клинические рекомендации
Идиопатический легочный фиброз (ИЛФ) – особая
форма хронического заболевания легких, которая
характеризуется прогрессирующим фиброзировани-
ем легочной ткани, необратимым снижением легоч-
ной функции и фатальным прогнозом [1].
ИЛФ является наиболее часто встречающейся
формой идиопатической интерстициальной пневмо-
нии (ИИП). Согласно данным современных регист-
ров, на долю ИЛФ приходится около 17–37 % всех
интерстициальных заболеваний легких (ИЗЛ) [2, 3].
Распространенность ИЛФ различается в разных
странах, но в большинстве случаев возрастает. По
данным исследования [4], проведенного в Вели ко -
британии, распространенность ИЛФ составляет 7,4
случая на 100 тыс. за 1 год. При анализе этих данных
можно отметить, что распространенность и заболе-
ваемость ИЛФ выше у мужчин, эти показатели воз-
растают с увеличением возраста, особенно после
75 лет. Согласно расчетным данным, полученным на
основе результатов опроса, проведенного в крупных
российских пульмонологических центрах, распро-
страненность ИЛФ в Российской Федерации состав-
ляет около 9–11 случаев на 100 тыс. населения [5].
ИЛФ является гетерогенным заболеванием с раз-
личными индивидуальными темпами прогрессиро-
вания, однако прогноз в целом у пациентов с ИЛФ
неблагоприятный, а 5-летняя выживаемость часто
хуже, чем при многих злокачественных опухолях [6].
С целью улучшения исходов лечения ИЛФ
и оптимизации затрат разработано несколько между-
народных и национальных клинических рекоменда-
ций, основная цель которых – предложить врачу
наиболее рациональную стратегию ведения пациен-
та в конкретной клинической ситуации с учетом
современного уровня медицинских знаний [1, 7–9].
Первые клинические рекомендации Американ -
ского торакального (American Thoracic Society – ATS)
и Европейского респираторного (European Respi -
ratory Society – ERS) обществ по диагностике и веде-
нию пациентов с ИЛФ появились в 2000 г. [7]. ИЛФ
был определен как особая форма хронической, про-
грессирующей, фиброзирующей интерстициальной
Таблица 1
Технические требования к проведению компьютерно-томографического исследования высокого разрешения
Table 1
High-Resolution Computed Tomography Scanning Parameters
Рекомендованный протокол сканирования Преимущества обновленных рекомендаций
1. Нативное исследование (без использования контраста)
А. Сканирование захватывает весь объем легких (по сравнению с анализом 10%-го
2. Объемное сканирование с:
объема легких при пошаговом сканировании)
•   субмиллиметровой коллимацией •   Отсутствие риска пропустить «нежные» инфильтративные изменения
•   минимальным временем ротации •   Возможность мультипланарной реформации изображений, полезной при анализе 
•   максимальным индексом pitch паттерна ИЗЛ и преобладающего распространения изменений в легких
•   потенциалом и током рентгеновской трубки, соответст- •   Возможность постпроцессинговой обработки данных для оптимизации выявления 
вующими телосложению пациента: участков слабоинтенсивного уплотнения легочной ткани (проекция минимальной интен-
–  обычно 120 кВт и 9 240 мАс сивности) и микроузелковой инфильтрации (проекция максимальной интенсивности)
–  низкий потенциал сканера (например, 100 кВт) •   Возможность выявления дополнительных патологических изменений (например, 
с коррекцией для больных с низкой массой тела случайное  выявление узелка или очагового уплотнения на фоне легочного фиброза, 
•   использованием доступных методов во избежание которые могут соответствовать раку легкого)
неоправданной лучевой нагрузки на пациента •   Оптимально для оценки прогрессирования или улучшения в процессе наблюдения 
(например, регулировка тока рентгеновской трубки) за больным
В. Значительное улучшение временнóго разрешения и скорости сканирования
•   Неподвижные изображения
С. Наличие многочисленных способов снижения дозы
3. Реконструкция тонких срезов КТ-изображений (≤ 1,5 мм):
•   непрерывные или перекрывающиеся
•   применение алгоритма с высоким пространственным 
разрешением
•   при возможности использование алгоритма с итера-
тивной реконструкцией (если нет, то использование
фильтрованной обратной проекции)
4. Положение тела пациента и число сканирований: А. Экспираторное сканирование предназначено для выявления «воздушных ловушек»
•   лежа на спине: на вдохе (спиральное)
•   лежа на спине: на выдохе (может быть спиральным В. Изображения, выполненные в положении пациента лежа на животе, позволяют 
или пошаговым) анализировать периферические отделы легких и дифференцировать уплотнения 
•   лежа на животе: только сканирование на вдохе легочной ткани, обусловленные эффектом гравитации, которые могут быть ошибочно
(может быть спиральным или пошаговым); приняты за патологическую легочную инфильтрацию или имитировать заболевание
выборочное сканирование (см. текст) (например, «псевдосоты», если сочетаются с парасептальной эмфиземой)
•   инспираторные изображения, полученные на высоте вдоха С. Недостаточно глубокий вдох повышает плотность легочной ткани (что не следует 
интерпретировать как симптом «матового стекла»), что может имитировать 
патологическую инфильтрацию или маскировать тонкие патологические изменения
5. Рекомендованные дозы излучения для объемного А. Значительное снижение дозы облучения по сравнению с пошаговым сканированием
инспираторного сканирования, мЗв:
•   1–3 (сниженная доза)
•   < 1 (избегать сверхнизких доз КТ) (сильная рекомендация)
Примечание: КТ – компьютерная томография; ИЗЛ – интерстициальное заболевание легких.
Клинические рекомендации
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Определения, технические рекомендации «как
сделать...» и рекомендации с отсутствием разумной
альтернативы рекомендованному плану действий
(на пример, недоказанные рекомендации) разрабаты-
вались без использования системы GRADE. Методы
детально описаны в дополнительных онлайн-мате-
риалах.
Клинические проявления
ИЛФ представляет собой специфическую форму хро-
нической прогрессирующей фиброзирующей интер-
стициальной пневмонии неизвестной этио логии.
Заболевание развивается преимущественно у людей
старшего возраста, поражает только легкие и характе-
ризуется морфологическим и / или рентгенологиче-
ским паттерном обычной интерстициальной пневмо-
нии (ОИП). Это заболевание следует иметь в виду
у всех взрослых больных с необъ яснимой хрониче-
ской одышкой при физической нагрузке, кашлем,
двусторонней инспираторной крепитацией в базаль -
ных отделах легких и / или деформацией ногтевых
фаланг пальцев рук по типу «барабанных палочек»
при отсутствии врожденных заболеваний и других
симптомов полиорганного поражения.
Заболеваемость ИЛФ повышается с возрастом
и проявляется постепенно нарастающей одышкой
на 6-й и 7-й декадах жизни [11, 12]. Редко первым
проявлениям ИЛФ становится обострение с не -
объяснимым нарастанием одышки в течение не -
скольких недель и появлением новых участков
«матового стекла» на фоне фиброзных изменений
в нижних отделах легких при проведении компью-
терной томографии высокого разрешения (КТВР)
[13]. У лиц моложе 50 лет ИЛФ встречается редко;
такой возраст характерен для больных, у которых
впоследствии появляются признаки системного
заболевания соединительной ткани (СЗСТ), которое
на момент постановки диагноза ИЛФ имело субкли-
ническое течение [14], или для пациентов с семей-
ным ИЛФ [15]. У мужчин ИЛФ диагностируется ча -
ще, чем у женщин, большинство больных являются
бывшими курильщиками [16].
К другим факторам риска ИЛФ относятся
гастроэзофагеальный рефлюкс [17–20], хронические
вирусные инфекции, такие как вирус Эпштей на–
Барр [21–29], гепатита С [30–36] и семейный анам-
нез ИЗЛ. У многих больных ИЛФ отмечаются также
другие сопутствующие заболевания, такие как эмфи-
зема (сочетание легочного фиброза и эмфиземы лег-
ких), рак легкого, легочная гипертензия, апноэ сна
и ишемическая болезнь сердца [37]. При некоторых
генетических формах возможны внелегочные про-
явления – недостаточность костного мозга и заболе-
вания печени [38, 39]. У некоторых больных кровные
родственники также страдают ИЛФ. По крайней
мере у 30 % больных со спорадическими или се -
мейными случаями легочного фиброза выявляются
генетические предрасполагающие факторы, при
наличии которых риск легочного фиброза уве -
личивает ся [40–42]. Тем не менее известные генети-
ческие факторы, связанные с теломерами и теломе-
разами, могут встречаться и при других ИЗЛ [43–46].
Диагностика
Компьютерная томография высокого разрешения
Диагностика ИЛФ существенно зависит от качества
изображений легких, полученных с помощью объ-
емного сканирования грудной клетки. По сути, этот
режим заменил пошаговое компьютерно-томо гра -
фическое (КТ) сканирование, т. к. при этом лучше
выявляются все патологические изменения, даже едва
различимые или очаговые. Использование  указанного
режима также позволяет точно охарактеризовать па -
тологические изменения и их распре деление как на
поперечных срезах, так и при муль типланарных
реформациях. В табл. 1 и табл. E1 (опубликованной
онлайн) приведены технические требования, предъ-
являемые при выполнении КТВР-исследования.
Самая тонкая коллимация, минимальное время рота-
ции и максимальное разрешение, которые обеспечат
получение неподвижных изображений. Выбор единиц
измерения (киловольт и миллиампер) делается, ис -
ходя из текущих рекомендаций по снижению дозы
КТ [47–50].
Фазы сканирования. Выделяются следующие фазы
сканирования:
• I фаза проводится в положении пациента лежа на
спине при задержке дыхания на высоте вдоха
(спиральное сканирование);
• II фаза проводится в положении лежа на спине
и охватывает всю грудную клетку при задержке
дыхания в конце глубокого выдоха (спиральное
или пошаговое сканирование) [51, 52];
• III фаза направлена на устранение позиционно-
индуцированных искажений в пораженном лег-
ком, полученных во время I фазы [53]. Это скани-
рование может быть спиральным или пошаговым
и может быть ограничено нижними долями лег-
ких. Оно также может быть системным или выбо-
рочным, в зависимости от опыта рентгенолога
в интерпретации результатов.
Перед каждым сканированием пациента следует
проинструктировать о необходимых дыхательных
маневрах. Голосовые команды рентгенолога, выпол-
няющего исследование, более предпочтительны для
пациента, чем автоматизированные инструкции [54].
Сканирование для выяснения причины острого ухудше-
ния состояния пациента с ИЗЛ. Поскольку при ост-
ром нарастании респираторной симптоматики все-
гда необходимо исключать острую тромбоэмболию
легочной артерии и выполнять КТ-ангиографию
в положении лежа на спине для обнаружения эмбо-
лов в легочных сосудах в качестве самостоятельного
исследования или в дополнение к нативной КТВР.
Вторая важная цель – выявить новые изменения
в легочной ткани по типу «матового стекла», кото-
рые могут свидетельствовать об обострении ИЛФ.
Характеристика компьютерно-томографического паттерна
высокого разрешения при обычной интерстициальной
пневмонии
К наиболее часто выявляемым при паттерне ОИП
КТ-симптомам относятся «сотовое легкое» и трак-
ционные бронхо- и бронхиолоэктазы. Эти симпто-
мы могут присутствовать вместе с симптомом «мато-
вого стекла» и ретикулярными изменениями.
«Сотовое легкое» представляет собой скопление
воздушных кист, обычно одного размера (3–10 мм,
иногда больше), с толстыми, хорошо очерченны -
ми стенками. Обычно это сопровождается ретику-
лярными изменениями с тракционными бронхо-
и бронхиолоэктазами [55]. «Сотовое легкое» часто
имеет вид нескольких слоев субплевральных кист, но
иногда кисты могут располагаться в один слой. В этих
случаях «сотовое легкое» трудно отличить от пара -
септальной эмфиземы и тракционных бронхоэкта -
зов [56]. Заключения разных рентгенологов при
 «сотовом легком» совпадают не всегда [57–59], рас-
хождение мнений по большей части связаны с диф-
ференциацией «сотового легкого» с другими похожи-
ми субплевральными патологическими изменениями,
например, тракционными бронхоэктазами, парасеп-
тальной эмфиземой, субплевральными кистами [58].
Тракционные бронхо- и бронхиолоэктазы – клю -
чевой симптом легочного фиброза, который отли -
чается от слабовыраженной неравномерности тол-
щины стенок бронхов и бронхиол с отсутствием
сужения их просветов к периферии до значитель -
ной деформации и варикозного расширения брон-
хов [60–63]. Обычно при паттерне ОИП тракци -
онные бронхо- и бронхиолоэктазы располагаются
на периферии / субплеврально, часто одновременно
с «сотовым легким»; их лучше всего описывать как
периферические тракционные бронхиолоэктазы.
«Матовое стекло» определяется как вуалеобраз -
ное повышение плотности легочной ткани, на фо -
не которого сохранен бронхиальный и сосудистый
рисунок [55]. Важно различать изолированное  «ма -
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Альтернативный диагноз
Изменения, свидетельствующие 
в пользу другого диагноза,
включают:
•  КТ признаки:
– кисты
– выраженное мозаичное повыше-
ние плотности легочной ткани










– в верхних или средних отделах
легких
•   Другое:










– плевральные выпот, утолще
ние плевры (возможно СЗСТ 
или лекарственная токсичность)
товое стекло» и «матовое стекло», наслаивающееся
на ретикулярные изменения [64]. Изоли рованное
«матовое стекло» нетипично для ОИП и присутствие
этого симптома у больного ИЛФ должно наводить на
мысль о высокой вероятности обострения ИЛФ [65,
66]. Наоборот, «матовое стекло» на фоне ретикуляр-
ных изменений представляет собой фиброз и может
наблюдаться у больных ИЛФ. Наличие тракционных
бронхо- и бронхиолоэктазов в последнем случае
помогает различить эти два паттерна [64].
Паттерны компьютерной томографии 
высокого разрешения
Эксперты представили 4 диагностических категории
при разном сочетании описанных КТ-симптомов
(табл. 2). Эти категории включают паттерн ОИП
(рис. 1), паттерн вероятной ОИП (рис. 2), неопреде-
ленный (рис. 3, 4) и альтернативный (рис. 5) диагнозы.
Паттерн обычной интерстициальной пневмонии. ОИП
является основным КТ-паттерном ИЛФ. Его от -
личительным признаком является «сотовое легкое»,
которое необходимо для установления КТ-диагноза
ОИП. «Сотовое легкое» может присутствовать как
с периферическими тракционными бронхо- и брон-
хиолоэктазами, так и без таковых. Типичной для
паттерна ОИП является субплевральная локали -
зация изменений с преобладанием в базальных
 отделах, хотя возможно некоторое вовлечение
в процесс верхних долей. В некоторых случаях
 распределение изменений в краниокаудальном
направлении может быть относительно равномер-
ным [67, 68]. Асим метричное поражение встречается
в 25 % случа ев [69]. В нескольких исследованиях
показано, что положительное прогностическое
значение КТ-диагноза ОИП для морфологического
подтверждения диагноза ОИП составляет от 90 до
100 % [70–74]. Однако у небольшой части пациен -
тов с морфологически подтвержденной ОИП по дан-
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Слабовыраженные ретикулярные
изменения; может быть слабо-
выраженный симптом «матового
стекла» («ранний ОИП-паттерн»)
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Примечание: КТ – компьютерная томография; СЗСТ – системное заболевание соединительной ткани; ОИП – обычная интерстициальная пневмония; * – варианты распределения
патологических изменений: в отдельных случаях – диффузное, может быть асимметричное; ** – суммация КТ-симптомов: слабовыраженный симптом «матового стекла», ретикуляр-
ный паттерн, оссификация легких.




High-Resolution Computed Tomography Scanning Patterns
Рис. 1. Компьютерная томограмма высокого разрешения: паттерн обычной интерстициальной пневмонии. На поперечных компьютер-
но-томографических срезах (А–С) и коронарной реконструкции (D) продемонстрировано «сотовое легкое», преимущественно в суб-
плевральных и базальных отделах легких. Обращает внимание одновременное присутствие слабовыраженного «матового стекла». 
Е – на увеличенном изображении нижней доли левого легкого показано типичное «сотовое легкое», представляющее собой скопления
кистозных воздушных полостей различного диаметра с четко очерченными стенками, расположенные в один или несколько слоев
(показано стрелками)
Figure 1. High-resolution computed tomography (CT) images demonstrating a usual interstitial pneumonia pattern. (A–C) Transverse CT section
and (D) coronal reconstruction illustrating the presence of honeycombing with subpleural and basal predominance. Note the concurrent presence
of mild groundglass opacity. (E) Magnified view of the left lower lobe showing typical characteristics of honeycombing, consisting of clustered cys-
tic airspaces with welldefined walls and variable diameters, seen in single or multiple layers (arrows)
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У больных с ОИП может присутствовать лимфаде-
нопатия средостения [76]. Возможно наличие «мато-
вого стекла», но это не превалирующий признак, он
обычно локализуется в участках рети кулярных изме-
нений. Редко в зоне фиброза могут выявляться
небольшие оссифицированные узелки, которые чаще
(29 %) встречаются у больных ОИП, чем при других
фибротических болезнях легких [77]. При ОИП на
верхушках легких могут определяться признаки плев-
ропаренхиматозного фиброэластоза [78, 79], однако
четкое соотношение этих паттернов неизвестно,
и после многопрофильного обсуждения такие случаи
следует рассматривать как ОИП / ИЛФ. ОИП может
проявляться как обострение ИЛФ (рис. 6) или суще-
ствовать одновременно с эмфиземой легких (рис. Е1,
опубликованный онлайн).
Паттерн вероятной обычной интерстициальной пнев -
монии. В рекомендациях (2011) паттерн КТВР, вклю-
чавший субплевральные, преимущественно базально
расположенные ретикулярные изменения без «сото-
вого легкого», расценивался как возможная ОИП [8].
С 2011 г. в нескольких исследованиях сообщалось,
что отдельные пациенты с паттерном возможной
ОИП по данным КТВР, согласно рекомендациям
(2011), с высокой вероятностью могут иметь морфо-
логический паттерн ОИП, несмотря на отсутствие
КТ-признаков «сотового легкого» [80]. Иными сло-
вами, КТ-паттерн возможной ОИП с перифериче-
скими тракционными бронхо- или бронхиолоэктаза-
ми при соответствующей клинической ситуации
будет с высокой вероятностью соответствовать мор-
фологическому паттерну ОИП при биопсии [68,
81–83]. Таким образом, субплевральные, преимуще-
ственно базально расположенные ретикулярные
изменения с тракционными бронхо- и бронхиолоэк-
тазами следует расценивать как вероятную ОИП.
Как и при паттерне ОИП, «матовое стекло» может
присутствовать и при вероятной ОИП, не являясь
доминирующим признаком. У многих пациентов
с КТ-паттерном вероятной ОИП будет диагностиро-
ван ИЛФ с учетом других факторов, например мор-
фологии.
Неопределенный диагноз. Сегодня известно, что до -
статочно часто (около 30 % случаев) морфологиче-
ский паттерн ОИП / ИЛФ может сопровождаться
атипичными КТ-проявлениями [84]. Таким обра -
зом, если при КТВР выявляются признаки фиброза,
которые не соответствуют ОИП или вероятной ОИП
и не позволяют поставить альтернативный диагноз,
должна использоваться категория «неопределенный
паттерн». Эта категория включает подгруппу паци-
ентов с весьма ограниченными изменениями по
типу «матового стекла» или ретикулярных измене-
ний без очевидных КТ-признаков фиброза, у кото-
рых предполагается ранняя стадия ОИП или веро-
ятная ОИП. В таких случаях диагноз должен быть
подтвержден при КТ на вдохе в положении пациента
лежа на животе,  чтобы убедиться, что субплевраль-
ные затемнения не выз ваны ателектазами (рис. Е2,
опубликованный онлайн).
Альтернативный диагноз. При некоторых фибротиче-
ских заболеваниях легких может возникать клиниче-
Рис. 2. Паттерн вероятной обычной интерстициальной пневмонии: A–C – поперечные компьютерно-томографические
срезы; D – коронарная реконструкция; E – увеличенный сагиттальный срез нижней доли правого легкого, ретикулярные
изменения с периферическими бронхиолоэктазами, расположенными преимущественно субплеврально и базально.
Периферические тракционные бронхиолоэктазы в зависимости от их ориентации относительно плоскости компьютерно-
томографического среза визуализируются в виде тубулярных (показано стрелками) или кистозных (показано кончиками
стрелок) структур. Обращает внимание одновременное присутствие «матового стекла» в субплевральных отделах обоих
легких и отсутствие «сотового легкого». Диагноз обычной интерстициальной пневмонии подтвержден гистологически
Figure 2. Probable usual interstitial pneumonia (UIP) pattern. (A–C) Transverse computed tomography (CT) section, (D) coronal
reconstruction of both lungs, and (E) magnified sagittal view of the right lower lobe illustrating the presence of a reticular pattern with
peripheral bronchiolectasis with subpleural and basal predominance. Depending on their orientation relative to the plane of the CT
section, peripheral traction bronchiolectasis appear as tubular (arrows) or cystic (arrowheads) structures. Note the concurrent pres-
ence of mild ground-glass opacities in the subpleural areas of both lungs and the absence of honeycombing. UIP was proven at his-
tology
Рис. 3. Паттерн неопределенной (ранней) обычной интерстициальной пневмонии: А, В – поперечные компьютерно-
томографические срезы; С – коронарная реконструкция обоих легких; D – увеличенное изображение правого легкого
в положении больного лежа на спине, на котором видны «матовое стекло» и слабовыраженные ретикулярные изменения,
расположенные субплеврально (показано стрелками), преимущественно в базальных отделах; Е – поперечные срезы
нижних отделов легких в положении больного лежа на животе, на которых сохраняется инфильтрация легочной ткани
в задних отделах, что исключает изменения, связанные с эффектом гравитации. Диагноз обычной интерстициальной
пневмонии подтвержден гистологически
Figure 3. Indeterminate pattern (early usual interstitial pneumonia [UIP] pattern). (A and B) Transverse computed tomography (CT)
section, (C) coronal reconstruction of both lungs, and (D) magnified view of the right lung in supine position showing ground-glass
opacity and subtle reticulation in the subpleural areas (arrows) with a basal predominance. (E) Transverse CT section of the lower
lung zones in prone position showing persistence of lung infiltration in nondependent areas, thus excluding gravitational abnormal-
ities. UIP was proven at histology
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Рис. 4. Паттерн неопределенной обычной интерстициальной пневмонии: А–С – на поперечных компьютерно-томографических срезах
видна распространенная инфильтрация легочной ткани по типу «матового стекла» разной интенсивности (от слабой до значительной)
в сочетании с «сотовым легким»; распределение между обоими легкими – асимметричное, отсутствует преобладание в субплевральных
отделах
Figure 4. Indeterminate pattern. (A–C) Transverse computed tomography sections showing extensive lung infiltration combining honeycombing,
mild to marked ground-glass opacity, asymmetrical distribution between both lungs, and no subpleural predominance
Рис. 5. Компьютерная томография легких, предполагающая альтернативный диагноз: A, B – на поперечных срезах, выполненных на
высоте вдоха, видны распространенные инфильтративные изменения в легочной ткани, не затрагивающие некоторые вторичные легоч-
ные дольки в базальных отделах; C – на поперечных компьютерно-томографических срезах, полученных на выдохе, подтверждается
наличие «воздушных ловушек». Выявленные изменения очень походят на хронический гиперчувствительный пневмонит
Figure 5. Computed tomography (CT) pattern suggestive of an alternative diagnosis for lung fibrosis. (A and B) Transverse CT sections obtained at
deep inspiration showing disseminated lung infiltration, sparing some secondary pulmonary lobules in lung bases. (C) Transverse CT section
obtained at expiration confirming lobular air trapping, all findings being highly suggestive of chronic hypersensitivity pneumonitis
Рис. 6. Обострение идиопатического легочного
фиброза: A, B – поперечные компьютерно-томо-
графические срезы верхних и средних областей
легких; C, D – при обострении появились новые
двусторонние уплотнения по типу «матового стек-
ла» на фоне паттерна обычной интерстициальной
пневмонии
Figure 6. Acute exacerbation of idiopathic pulmonary
fibrosis. (A and B) Transverse computed tomography
sections obtained in the upper and mid lung zones and
(C and D) during acute exacerbation showing newly
developed, bilateral ground-glass opacification in both
lungs on a background of usual interstitial pneumonia
pattern
ское подозрение на ИЛФ, но КТ-паттерн свидетель-
ствует об альтернативном диагнозе. Примерами
могут быть перибронхиальный фиброз в верхних
долях легких или распространенное мозаичное
уплотнение легочной ткани, что требует исключения
гиперчувствительного пневмонита; подтянутость
фиброзированных корней легких при саркоидозе
или обширные изменения по типу «матового стекла»
при интактных субплевральных областях при неспе-
цифической интерстициальной пневмонии (НСИП).
Иногда КТВР-картина может соответствовать ве -
роятному или неопределенному паттернам ОИП,
однако дополнительные исследования свидетель-
ствуют об альтернативном диагнозе. В подобных слу-
чаях всегда следует исключить альтернативное забо-
левание.
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Компьютерно-томографическая картина при обостре-
нии идиопатического легочного фиброза. У больных
с обострением ИЛФ на КТВР выявляются двусто-
ронние изменения по типу «матового стекла» с кон-
солидацией или без таковой на фоне легочного фиб-
роза (см. рис. 6). При отсутствии предыдущих
КТВР-исследований двусторонние изменения по
типу «матового стекла» и / или консолидация легоч-
ной ткани на фоне паттерна ОИП с высокой веро-
ятностью могут соответствовать обострению ИЛФ
и использоваться для подтверждения диагноза ИЛФ
при соответствующей клинической картине.
Хирургическая биопсия легких
Для больных, которые могут лучше перенести вен-
тилирование одного легкого, нежели открытую
торакотомию, видеоассистированная торакоскопи-
ческая хирургическая биопсия легкого (ХБЛ) более
предпочтительна, чем хирургическая биопсия.
У больных с серьезными физиологическими нару-
шениями или значительной сопутствующей патоло-
гией риск, связанный с ХБЛ, может пере весить пре-
имущества от подтверждения диагноза ИЛФ. Таким
образом, окончательное решение о проведении
 биопсии должно быть принято в зависимости от
клинической ситуации конкретного больного. Не -
обходимо получить несколько биоптатов из 2–3 до -
лей, поскольку морфологическая картина в разных
сегментах может различаться, например, в разных
долях могут сосуществовать паттерн ОИП и фибро-
зирующая НСИП.
Методы обработки биопсийного материала раз-
личны и требуют аккуратного обращения с образца-
ми во избежание ятрогенных механических ателек-
тазов и использования инфляционных методик для
сохранения нормальной архитектоники легочной
ткани. В некоторых случаях могут применяться спе-
циальные окраски, в частности, железосодержащая
окраска для выявления асбестовых телец у больных
с соответствующим воздействием в анамнезе или
окраска эластичной соединительной ткани, которая
применяется у больных при необходимости диф -
ференцировать сосудистые нарушения с вторичны-
ми изменениями, типичными для паттерна ОИП.
Окраски для соединительной ткани могут помочь
при дифференцировании паттернов фиброза, но они
менее информативны, чем биоптаты, обработанные
с использованием высококачественных рутинных
методик окрашивания такими красителями, как
гематоксилин и эозин.
Патоморфологические особенности паттерна обычной
интерстициальной пневмонии
Отличительным морфологическим признаком
и главным диагностическим критерием ОИП яв -
ляются участки плотного фиброза, которые видны
при небольшом увеличении, а также:
• вызывают ремоделирование легочной архитекто-
ники;
• часто приводят к формированию «сотового лег-
кого»;
• чередуется с участками менее пораженной парен-
химы легкого (рис. 7).
Эти морфологические изменения, как правило,
наиболее выражены в субплевральных и парасеп-
тальных областях легочной паренхимы. Воспаление
обычно выражено минимально и представляет собой
мозаичную интерстициальную инфильтрацию лим-
фоцитами и плазматическими клетками в сочетании
с гиперплазией альвеолоцитов 2-го типа и бронхио-
лярного эпителия. Зоны фиброза состоят в основ-
ном из плотного коллагена с наличием диффузных
субэпителиальных округлых фокусов с пролифери-
рующими фибробластами и миофибробластами
(т. н. фибробластические фокусы). Микроскопичес ки
«сотовое легкое» представляет собой кистозно-фиб-
розные участки, нередко выстланные бронхиоляр-
ным эпителием и заполненные слизью и воспали-
тельными клетками. В зонах фиброза и «сотового
легкого» обычно наблюдается метаплазия гладких
мышц интерстиция. Морфологический диагноз
ОИП считается подтвержденным, если присут-
ствуют все описанные признаки, особенно «сотовое
легкое». Однако уверенный диагноз ОИП может
быть установлен даже при отсутствии «сотового лег-
кого», если имеются все остальные признаки.
Характерные морфологические особенности
могут помочь при исключении альтернативных диаг-
нозов, таких как гиперчувствительный пневмонит
(бронхиолоцентрическое распределение изменений
с выраженным лимфоцитарным бронхиолитом,
выраженная перибронхиолярная метаплазия, нечет-
ко очерченные ненекротизирующиеся гранулемы
в перибронхиолярном интерстиции), обострение
ИЛФ или острой интерстициальной пневмонии
(гиалиновые мембраны), цикатрициарные варианты
криптогенной организующейся пневмонии (КОП)
с фиб розом (выраженная организующаяся пневмо-
ния), пневмокониоз (асбестовые тельца, выражен-
ные скопления пыли и / или силикотические
 узелки), саркоидоз (четко очерченные ненекроти -
зирующиеся гранулемы с перилимфатическим
 распределением), интерстициальный фиброз, ассо-
циированный с курением (распространенный респи-
раторный бронхиолит (РБ) и исключительно
субплевраль ный и / или перибронхиолярный скуд-
ноклеточный плотный эозинофильный коллаген без
нарушений архитектоники легких), и плевропарен-
химатозный фиброэластоз (выраженный субпле-
вральный интраальвеолярный фиброз, эластоз
и фиброз висцеральной плевры, наиболее выражен-
ные в верхних долях). Специфичность этих призна-
ков различается и за висит от предположительного
альтернативного  диагноза, при котором требуется
уточнение при  многопрофильном обсуждении в со -
вокупности с клиническими, лабораторными и рент-
генологическими данными, до альтернативного ди -
агноза, установленного с высокой вероятностью.
Морфологические паттерны
Эксперты рекомендуют подразделять морфологиче-
ские паттерны при ИЛФ на ОИП, вероятную ОИП,
неопределенную ОИП и альтернативный диагноз
(табл. 3). Преимущество такого подхода заключает -
ся в том, что данная терминология совпадает с КТ-
паттернами (хотя специфичность альтернативного
диагноза будет разной) и облегчает многопрофиль-
ное обсуждение в контексте клинических данных.
Такой подход облегчает постановку окончательного
диагноза, независимо от того, подтвержден ИЛФ
или нет. При неопределенной ОИП в биоптатах
определяется паттерн фиброза, не соответствующего
ни ОИП, ни другим фибротическим интерстициаль-
ным пневмониям, а в некоторых случаях могут
выявляться признаки альтернативного заболевания,
при этом нельзя исключить вероятность техниче-
ских дефектов при получении биоптата у больного,
у которого в конечном итоге подтверждается диагноз
ИЛФ. У части больных с малосимптомным течением
ИЛФ заболевание может манифестировать с обост-
рения, при котором обычно сочетаются паттерны
ОИП и диффузного альвеолярного повреждения




При установлении диагноза ИЛФ требуется наличие
следующих признаков:
• исключение других известных причин ИЗЛ
(например, бытовых и профессиональных внеш-
несредовых воздействий, СЗСТ, лекарственной
токсичности) в сочетании с одним из следующих
критериев:
– наличие КТ-паттерна ОИП (см. табл. 2);
– специфическое сочетание (рис. 8) КТ-
(см. табл. 2) и морфологического паттернов
(см. табл. 3) при наличии биопсии легочной
ткани.
Этот подход к диагностике ИЛФ суммирован на
рис. 8, 9. Он опирается на клинические рекоменда-
ции 2018 и 2011 гг. [8] и аналогичен алгоритму, пред-
ложенному в рекомендациях Флейшнеровского
общества [85].
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Рис. 7. Морфологическая картина паттерна обычной интерстициальной пневмонии: A – в микропрепарате с низким увеличением
паттерн классической обычной интерстициальной пневмонии / идиопатического легочного фиброза, характеризующийся плотным
фиброзом преимущественно субплевральной и парасептальной локализации с нарушениями архитектоники в виде микроскопических
«сот» (показано стрелками) при относительно интактной легочной паренхиме на соседних участках (*). В верхней части снимка видна
висцеральная плевра; B – в микропрепарате с более высоким увеличением отмечаются субплевральный фиброз и «сотовое легкое»
с фибробластическими фокусами (показано стрелкой); C – в микропрепарате с низким увеличением – паттерн вероятной обычной
интерстициальной пневмонии / идиопатического легочного фиброза, характеризующийся преимущественно менее выраженным суб-
плевральным и парасептальным мозаичным фиброзом, который не сопровождается нарушениями легочной архитектоники в виде
деструктивного фиброза или «сотового легкого», показанных на снимках А, В; D – в микропрепарате с более высоким увеличением –
мозаичный фиброз и фибробластические фокусы (*), но без распространенного фиброза и «сотового легкого», представленных на
снимках А, В; E – паттерн неопределенной обычной интерстициальной пневмонии / идиопатического легочного фиброза с невыра-
женным неспецифическим фиброзом при отсутствии четкой мозаичности, преимущественно субплеврального / парасептального рас-
пределения, нарушения архитектоники легких и фибробластических фокусов, типичных для классических обычной интерстициальной
пневмонии / идиопатического легочного фиброза. Присутствует костная метаплазия (частое, но неспецифическое явление при обыч-
ной интерстициальной пневмонии). Хотя все эти изменения не позволяют поставить точный диагноз, они не исключают диагноз обыч-
ной интерстициальной пневмонии / идиопатического легочного фиброза у пациента с типичными клиническими и рентгенологиче-
скими признаками
Figure 7. Histopathology demonstrating usual intersti-
tial pneumonia (UIP). (A) Low-magnification pho-
tomicrograph showing classical UIP/idiopathic pul-
monary fibrosis (IPF) pattern characterized by dense
fibrosis with a predilection for subpleural and parasep-
tal parenchyma with associated architectural distortion
in the form of microscopic honeycomb change (arrow)
juxtaposed with relatively unaffected lung parenchyma
(*). Visceral pleura is seen in the upper portion of the
figure. (B) Highermagnification photomicrograph
showing subpleural scarring and honeycomb change
with associated fibroblast foci (arrow). (C) Low-mag-
nification photomicrograph showing probable
UIP/IPF pattern characterized by subpleural and
paraseptal predominant patchwork fibrosis that is less
well developed and lacks the degree of associated archi-
tectural distortion in the form of either destructive scar-
ring or honeycomb change illustrated in A and B. (D)
Higher-magnification photomicrograph showing
patchy fibrosis and fibroblast foci (*) but without the
extent of scarring and honeycomb change illustrated in
A and B. (E) Indeterminate for UIP/IPF pattern in
which there is mild nonspecific fibrosis that lacks
a welldeveloped patchy and predominantly subpleur-
al/paraseptal distribution, architectural distortion, and
fibroblast foci characteristic of classical UIP/IPF.
There is associated osseous metaplasia, a common but
nonspecific finding in UIP. Although these findings
are not diagnostic, they do not preclude a diagnosis of
UIP/IPF in a patient with supportive clinical and radi-
ological findings
При подозрении на ИЛФ у больного сначала
исключаются известные причины ИЗЛ, как описано
выше (бытовые и профессиональные внешнесре -
довые воздействия, заболевания соединительной
ткани, лекарственная токсичность). При выявлении
потенциальной причины ИЗЛ следует исключать
гиперчувствительный пневмонит, СЗСТ, пневмоко-
ниоз и ятрогенные причины (например, лекарствен-
ную токсичность, облучение). Если конкретный
диагноз не подтвержден или потенциальные причи-
ны ИЗЛ отсутствуют, то клинические и КТ-данные
выносятся на многопрофильное обсуждение для
подтверждения или исключения диагноза ИЛФ
(см. рис. 9) [87]. ИЛФ диагностируется при соот -
ветствующем сочетании КТ- и морфологического
паттернов.
Методы диагностики
Вопросы, представленные далее, относятся к боль-
ным с клиническим подозрением на ИЛФ. В первую
очередь это относится к пациентам с бессимптом-
ным или клинически значимым двусторонним
легочным фиброзом неясной этиологии, выявлен-
ным при рентгенографии или КТ легких, с двусто-
ронней инспираторной крепитацией в базальных
отделах легких и в возрасте старше 60 лет. Следует
учитывать, что данные вопросы не ограничиваются
только больными старше 60 лет, поскольку анало-
гичная клиническая картина может встречаться
также у лиц среднего возраста (старше 40 и моложе
60 лет), особенно с риском семейного легочного
фиброза. Данные рекомендации опираются на пато-
логические изменения, выявленные при КТВР, сле-
довательно, необходимо, чтобы такие больные
направлялись на это исследование.
Вопрос 1. Необходимо ли тщательно и подробно соби-
рать анамнез о применяемых лекарственных препара-
тах и неблагоприятных воздействиях на рабочем месте,
дома и в других местах, часто посещаемых пациентом,
для исключения возможных причин интерстициального
заболевания легких (при впервые выявленном интер-
стициальном заболевании легких неясной этиологии)
с клиническим подозрением на идиопатический легоч-
ный фиброз?
Обсуждение. Поскольку нет обоснованной альтерна-
тивы предлагаемому плану действий, экспертами
Рабочей группы сформулировано недоказанное
положение о необходимости детализированного
сбора анамнеза о приеме лекарственных препаратов
и воздействии факторов окружающей среды дома, на
рабочем месте и других часто посещаемых пациен-
том местах для выявления возможных причин ИЗЛ
(например, гиперчувствительного пневмонита, пнев -
мокониоза, лекарственно-индуцированного пнев -
монита). Это положение подтверждается результа -
тами наблюдательного исследования пациентов
(n = 1 084) с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии, у 47 % которых при тщательном анализе
данных диагностирован гиперчувствительный пнев-
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Рис. 8. Диагностика идиопатического легочного фиброза на основании компьютерно-томографического и морфологического паттернов
Примечание: ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; ОИП – обычная интерстициальная пневмония; dx – уточнение диагноза; * – клиническое подо-
зрение на идиопатический легочный фиброз: бессимптомный или клинически значимый паттерн двустороннего легочного фиброза неясной этиологии на
рентгенограмме или компьютерной томограмме легких, двусторонняя инспираторная крепитация в базальных отделах легких и возраст старше 60 лет (ана-
логичные клинические симптомы иногда могут появляться у больных среднего возраста (старше 40 лет и моложе 60 лет), особенно с риском семейного
легочного фиброза); ** – диагноз идиопатический легочный фиброз вероятен при наличии любого из следующих признаков: умеренно или значительно
выраженные тракционные бронхо- и бронхиолоэктазы (≥ 2 долей) или слабовыраженные (≥ 4 долей, включая язычковый сегмент как отдельная доля)
у мужчины старше 50 лет или женщины старше 60 лет; обширные (> 30 %) ретикулярные изменения при выполнении компьютерной томографии высоко-
го разрешения, возраст старше 70 лет; увеличение нейтрофилов и / или отсутствие лимфоцитоза в бронхоальвеолярном лаваже; диагноз идиопатический
легочный фиброз подтвержден при многопрофильном обсуждении; *** – неопределенный диагноз идиопатический легочный фиброз (случаи, когда диаг-
ноз идиопатический легочный фиброз маловероятен при отсутствии качественной биопсии; при наличии качественной биопсии диагноз может быть пере-
смотрен после многопрофильного обсуждения и / или дополнительных консультаций).
Figure 8. Idiopathic pulmonary fibrosis diagnosis based upon HRCT and biopsy patterns
Note: *, «Clinically suspected of having IPF» – unexplained symptomatic or asymptomatic patterns of bilateral pulmonary fibrosis on a chest radiograph or chest com-
puted tomography, bibasilar inspiratory crackles, and age greater than 60 years. (Middle-aged adults [>40 yr and <60 yr], especially patients with risks for familial pul-
monary fibrosis, can rarely present with the otherwise same clinical scenario as the typical patient older than 60 years.); **, IPF is the likely diagnosis when any of the
following features are present: мoderate-to-severe traction bronchiectasis/bronchiolectasis (defined as mild traction bronchiectasis/bronchiolectasis in four or more
lobes; including the lingual as a lobe, or moderate to severe traction bronchiectasis in two or more lobes) in a man over age 50 years or in a woman over; age 60 years;
еxtensive (>30%) reticulation on HRCT and an age >70 years; Increased neutrophils and/or absence of lymphocytosis in BAL fluid; Multidisciplinary discussion reac-
hes a confident diagnosis of IPF. ***, Indeterminate: without an adequate biopsy is unlikely to be IPF; with an adequate biopsy may be reclassified to a more specific
diagnosis after multidisciplinary discussion and/or additional consultation; dx, diagnosis.
монит. Это доказывает, что у большинства больных
ИЗЛ можно установить причину заболевания [88].
По опыту экспертов Рабочей группы, при выявле-
нии и устранении потенциального этиологического
фактора может улучшиться клинический исход.
Многие члены Рабочей группы используют
в своей клинической практике опубликованные во -
просники для установления внешнесредовых воз-
действий дома, на рабочем месте и в других часто
посещаемых пациентом местах [88–90]. Такие
вопросники могут быть адаптированы к разным гео-
графическим и культурным особенностям. Примеры
соответствующих воздействий включают плесень,
птиц, пух и перья, животных, металлическую пыль
(например, латунь, свинец, сталь), древесную пыль
(например, сосна), растительную пыль, контакт
с сельскохозяйственными животными, резку и поли-
ровку камня, прием лекарственных средств, профес-
сиональную деятельность (например, укладка волос)
и хобби в настоящем или в недавнем прошлом [30,
91–96]. Некоторые эксперты Рабочей группы ис -
пользуют сывороточные антитела к специфическим
антигенам в диагностике гиперчувствительного
пневмонита, однако эти тесты не стандартизирова-
ны, а их специфичность и чувствительность для под-
тверждения диагноза гиперчувствительный пневмо-
нит неизвестна. Эксперты, применяющие данный
метод на практике, считают, что он позволяет вы -
явить антиген, который не был заподозрен при сборе
анамнеза, и таким образом определить дальнейший
поиск этиологии заболевания. При отрицательном
результате исследования вероятность гиперчувстви-
тельного пневмонита снижается.
Рекомендации:
• У больных с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии и клиническим подозрением на ИЛФ
рекомендуется тщательный сбор анамнеза о ле -
карственных и внешнесредовых воздействиях на
рабочем месте, дома и в других часто посещаемых
пациентом местах для исключения возможных при-
чин ИЗЛ (недоказанное утверждение).
Вопрос 2. Необходимо ли больным с впервые выявлен-
ным интерстициальным заболеванием легких неясной
этиологии и клиническим подозрением на идиопатиче-
ский легочный фиброз проводить серологические
исследования для исключения системного заболевания
соединительной ткани как возможной причины интер-
стициального заболевания легких?
Обсуждение. При диагностике ИЛФ требуется ис -
ключение других причин ИЗЛ, включая ИЗЛ, связан-
ные с СЗСТ (табл. Е2, опубликованная онлайн). Экс -
перты Рабочей группы пришли к выводу, что
упомянутые серологические тесты не имеют адекват-
ной альтернативы. В связи с этим сформулировано
недоказанное утверждение о том, что всем больным
с впервые выявленным ИЗЛ необходимо выполнять
рутинные серологические тесты для исключения
СЗСТ. В этом вопросе мнения подавляющего боль-
шинства экспертов совпали, в отличие от вопроса:
«Какие конкретные тесты следует выполнять?».
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Таблица 3
Морфологические паттерны и их особенности
Table 3
Histopathology Patterns and Features
ОИП Вероятная ОИП Неопределенная ОИП Альтернативный диагноз
Плотный фиброз с нарушением Присутствуют некоторые гистологи- Фиброз с нарушениями архитектоники Признаки другого морфологического
архитектоники легочной ткани ческие признаки, приведенные легочной ткани или без таковых, паттерна ИИП (например, отсутствие 
(деструктивные рубцы и / или в левом столбце, но их выраженность с признаками, не соответствующими фибробластических фокусов или
«соты») не позволяет поставить бесспорный ОИП или с признаками ОИП, имеющей рыхлый фиброз) во всех биоптатах
диагноз ОИП / ИЛФ другую причину*
Преимущественно субплевральное Присутствуют некоторые гистоло- Морфологические признаки свиде-
и / или парасептальное распреде- гические признаки, приведенные тельствуют о другом заболевании
ление фиброза и в левом столбце, но вместе с другими (например, гиперчувствительный 
признаками, свидетельствующими пневмонит, лангергансоклеточный
об альтернативном заболевании** гистиоцитоз, саркоидоз, лимфангио-
лейомиоматоз)
Очаговый фиброз паренхимы Отсутствуют признаки, свидетель-
легкого ствующие об альтернативном забо-
левании
Фибробластические фокусы или
Отсутствие признаков, свидетель- Только «сотовое легкое»
ствующих об альтернативном 
заболевании
Примечание: ИИП – идиопатическая интерстициальная пневмония; ИЛФ – идиопатический легочный фиброз; ОИП – обычная интерстициальная пневмония; * – гранулемы, гиалино-
вые мембраны (кроме случаев обострения ИЛФ, которое может быть дебютом заболевания у некоторых пациентов), значительные перибронхиальные изменения, зоны интерстици-
ального воспаления без сопутствующего фиброза, выраженный хронический фиброзный плеврит, организующаяся пневмония. Такие признаки могут быть неявными и трудноразличи-
мыми для неопытного глаза, часто требуется целенаправленный поиск; ** – к признакам, подозрительным в отношении альтернативного диагноза, относятся воспалительный клеточ-
ный инфильтрат, не связанный с зонами «сотового легкого», выраженная гиперплазия лимфатических узлов, в т. ч. с вторичными герминативиыми центрами, и отчетливое периброн-
хиальное распределение изменений, включая распространенную перибронхиолярную метаплазию.
Note. *, Granulomas, hyaline membranes (other than when associated with acute exacerbation of IPF, which may be the presenting manifestation in some patients), prominent airway-centered
changes, areas of interstitial inflammation lacking associated fibrosis, marked chronic fibrous pleuritis, organizing pneumonia. Such features may not be overt or easily seen to the untrained 
eye and often need to be specifically sought. **, Features that should raise concerns about the likelihood of an alternative diagnosis include a cellular inflammatory infiltrate away from 




Рис. 9. Алгоритм диагностики идиопатического легочного фиброза. При подозрении на идиопатический легочный фиброз (при бессимп-
томном или клинически значимом двустороннем легочном фиброзе неясной этиологии на рентгенограмме или компьютерной томограм-
ме легких, двусторонней инспираторной крепитации в базальных отделах легких и возрасте больного старше 60 лет) с одышкой неясной
этиологии при физической нагрузке / кашле и признаками интерстициального заболевания легких следует тщательно проанализировать
потенциальные и / или реальные причины интерстициального заболевания легких, такие как внешнесредовые воздействия на рабочем
месте и дома, системные заболевания соединительной ткани или токсическое действие лекарств. Аналогичные клинические симптомы
иногда могут появляться также у больных среднего возраста старше 40 и моложе 60 лет, особенно с риском семейного легочного фиброза.
Если определена потенциальная причина интерстициального заболевания легких, пациент должен тщательно обследоваться для подтвер-
ждения или исключения других известных причин, таких как гиперчувствительный пневмонит, системные заболевания соединительной
ткани, пневмокониоз, ятрогенные причины (например, лекарственная токсичность, облучение). Если не удается установить конкретный
диагноз или не найдена потенциальная причина интерстициального заболевания легких, дальнейшие обследование зависит от паттерна
изменений на компьютерной томограмме легких высокого разрешения и клинических данных, проанализированных при многопрофиль-
ном обсуждении для подтверждения или исключения диагноза идиопатический легочный фиброз. Диагноз идиопатический легочный
фиброз выставляется при соответствующей комбинации компьютерно-томографического и гистологического паттернов
Примечание: MПО – многопрофильное обсуждение; ОИП – обычная интерстициальная пневмония; БАЛ – бронхоальвеолярный лаваж; ХБЛ – хирурги-
ческая биопсия легкого, ИЛФ – идиопатический легочный фиброз, КТВР – компьютерная томография высокого разрешения; КТ – компьютерная томо-
графия; * – хирургическая биопсия легких не показана больным с высоким риском интра-, пери- или послеоперационных осложнений (например, с тяже-
лой гипоксемией в покое и / или тяжелой легочной гипертензией при снижении диффузионной способности легких > 25 %долж. после коррекции по
гематокриту [86]). Хирургическая биопсия легкого не требуется в некоторых случаях семейного фиброза. Эксперты не разработали рекомендации «за» или
«против» выполнения обычной трансбронхиальной биопсии и / или криобиопсии легких; тем не менее при их применении гистологическое исследование
может быть информативным у отдельных больных (см. Вопросы 5, 6).
Figure 9. Diagnostic algorithm for idiopathic pulmonary fibrosis (IPF).
Patients with suspected IPF (i.e., unexplained symptomatic or asympto-
matic bilateral pulmonary infiltrates on a chest radiograph or chest
computed tomography scan, bibasilar inspiratory crackles, and age older
than 60 yr), unexplained dyspnea on exertion, and/or cough with evi-
dence of interstitial lung disease (ILD) should be carefully evaluated for
potential and/or identifiable causes of ILD, such as domestic and occu-
pational environmental exposures, connective tissue disease (CTD), or
drug toxicity. Middleaged adults (>40 yr and <60 yr), especially patients
with risks for familial pulmonary fibrosis, can rarely present with the
otherwise same clinical scenario as the typical patient older than 60
years. If a potential cause for ILD is identified, the patient should
undergo a thorough evaluation to confirm or exclude other known caus-
es, such as hypersensitivity pneumonitis, CTD, pneumoconiosis, and
iatrogenic causes (e.g., drug toxicity, irradiation). If a specific diagnosis
is not made or no potential cause for ILD is identified, further evalua-
tion is influenced by the patterns of high-resolution CT (HRCT) images
of the chest and supportive clinical findings surfaced in the course of
multidisciplinary discussion to ascertain or exclude the diagnosis of IPF.
IPF is diagnosed if the appropriate combination of HRCT patterns and
histopathological patterns are present
Note: *, surgical lung biopsy is not indicated in patients at high risk for intra-,
peri-, or postoperative complications (e.g., severe hypoxemia at rest and/or severe
pulmonary hypertension with a diffusion capacity less than 25% after correction
for hematocrit; see Reference [86]). Surgical lung biopsy may be unnecessary in
some familial cases. The panel has no recommendation for or against convention-
al transbronchial biopsy and/or cryobiopsy; however, if performed, histopatholo-
gy may be sufficient in selected patients (see text of Questions 5 and 6).
Большинство экспертов Рабочей группы допус-
кают рутинное исследование таких показателей, как
С-реактивный белок, скорость оседания эритро -
цитов, антинуклеарные антитела (методом иммуно -
флюоресценции), ревматоидный фактор, панели
серологических маркеров для диагностики дермато-
миозита / полимиозита и антитела к циклическому
цитруллинированному пептиду. Другие, более спе-
цифические маркеры, исследуются индивидуально
в зависимости от имеющихся симптомов. При подо-
зрении на дерматомиозит / полимиозит дополни-
тельно исследуется креатинфосфокиназа, миогло-
бин, альдолаза, антисинтетазные антитела (Jo-1
и другие по возможности), антитела к МДА-5 (про-
теину-5, ас социированному с дифференцировкой
меланомы), к антигену Mi-2, ядерному матриксно -
му протеину-2 (NXP2), транскрипционному про -
межу точному фактору 1-γ (TIF 1-γ), к SPR (частице,
распознающей сигнал), HMGCR (3-гидрокси-3-
метилглутарил-КоА-редуктазе), SRP (убиквитин-
подобный модификатор-активирующий фермент),
U1RNP (U1 рибонуклеопротеин), PM/Scl75 (поли-
миозит / склеродермия 75), PM/ Scl100 и антиге -
ну Ku [97]. При подозрении на системную склеро-
дермию дополнительные тесты включают антитела
к Scl-70 / топоизомеразе-1, антицентромерные анти-
тела, антитела к РНК-по лимеразе III, U1RNP, Th /
To, PMScl, U3 RNP (к фибрилларину) и антигену Кu.
При подозрении на синдром Шегрена дополнитель-
но используются антитела к SSA / Ro (Шегрен-спе-
цифические антитела А) и SSB / La. При подозрении
на васкулит дополнительно исследуют антицито-
плазматические антитела. Отдельные эксперты
Рабочей группы используют все перечисленные мар-
керы т. н. «панели ИЗЛ» при первоначальном обсле-
довании больных.
Эксперты Рабочей группы не считают нужным
направлять всех больных с впервые выявленным
ИЗЛ к ревматологу, а только лиц с соответствующи-
ми клиническими симптомами и положительными
результатами серологического обследования либо
при других проявлениях, нетипичных для ИЛФ
(например, женский пол, возраст моложе 60 лет).
При многих ИЗЛ, связанных с СЗСТ, поражение лег-
ких является первым, доминирующим или един-
ственным симптомом СЗСТ, следовательно, некото-
рые больные не будут соответствовать стандартным
ревматологическим диагностическим критериям.
Для характеристики таких больных предложен тер-
мин «интерстициальная пневмония с аутоиммунны-
ми проявлениями», однако пока это «рабочее» опре-
деление, которое нуждается в валидизации [98].
Рекомендации:
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии и клиническим подозрением на ИЛФ
рекомендуются серологические исследования
для исключения СЗСТ как возможной причи -
ны ИЛФ (недоказанная рекомендация).
Вопрос 3. Необходимо ли больным с впервые выявлен-
ным интерстициальным заболеванием легких неясной
этиологии и клиническим подозрением на идиопатиче-
ский легочный фиброз выполнять цитологический ана-
лиз бронхоальвеолярного лаважа? 
Доказательная база. При систематическом поиске
литературы обнаружены 2 492 источника, однако не
найдено ни одного исследования, в котором:
• клинические исходы у больных, которым выпол-
нялся цитологический анализ БАЛ, сравнивались
бы с клиническими исходами больных, которым
это исследование не выполнялось или
• приводились бы контрольные параметры цитоло-
гического анализа БАЛ, позволяющие диффе-
ренцировать ИЛФ от других ИЗЛ. Поэтому авто-
ры настоящих рекомендаций сосредоточились
на поиске исследований, по данным которых
сравнивался бы клеточный состав БАЛ при раз-
личных ИЗЛ.
Проанализированы 14 полнотекстовых статей, 8 из
которых отобраны для дальнейшего анализа [99–
106] (табл. Е7а, опубликованная онлайн).
В исследованиях с участием пациентов с ИЛФ
подсчитывались компоненты БАЛ, включая про-
центное содержание нейтрофилов [99–104, 106],
макрофагов [99–103,106], лимфоцитов [99–106]
и эозинофилов [99, 101–104, 106], а также соотноше-
ние CD4 / CD8 [99, 101, 103, 104]. Эти показатели
сравнивались с таковыми у больных с другими ИЗЛ,
в т. ч. гиперчувствительным пневмонитом [99, 100,
104], саркоидозом [99, 103, 104], идиопатической
НСИП [99, 101, 104–106], КОП, ранее именуемая
облитерирующим бронхиолитом с организующей -
ся пневмонией [99–101, 104], эозинофильной
 пневмонией [99], ИЗЛ, связанным с РБ, ИЗЛ [99]
и лимфоцитарной интерстициальной пневмонией
(ЛИП) [100]. В большинстве исследований приведе-
ны среднее содержание клеток БАЛ, в других –
медиана. Поскольку вопрос касался применения
цитологи ческого анализа БАЛ для дифференциаль-
ной диагностики между ИЛФ и другими ИЗЛ, при
ис пользовании стандартного отклонения (MD) экс-
пертами сравнивались показатели клеточного соста-
ва БАЛ у больных ИЛФ и другими ИЗЛ:
• относительное содержание нейтрофилов: у здо -
ровых лиц содержится ≤ 3 % нейтрофилов
в БАЛ [26]. При ИЛФ среднее содержание
 нейтрофилов в БАЛ (5,9–22,08 %) выше, чем при
гиперчувствительном пневмоните (MD – 4,84 %;
95%-ный доверительный интервал (ДИ) – 1,70–
7,98 %), клеточной НСИП (MD – 3,40 %;
95%-ный ДИ – 0,33–6,47 %), эозинофильной
пневмонии (MD – 16,79 %; 95%-ный ДИ – 1,96–
31,62 %), РБ / ИЗЛ (MD – 11,80 %; 95%-ный ДИ –
9,04–14,56 %) и ЛИП (MD – 7,40 %; 95%-ный
ДИ – 3,30–11,50 %) (табл. E7b, опубликованная
онлайн). Различий между ИЛФ и фибротической
НСИП, КОП или саркоидозом не установлено;
• относительное содержание макрофагов: у здоро-
вых лиц содержится > 85 % альвеолярных макро-
фагов в БАЛ [26]. При ИЛФ среднее содержание
альвеолярных макрофагов в БАЛ составляет от
49,18 до 83 %, что выше, чем у пациентов с НСИП
(MD – 23,07 %; 95%-ный ДИ – 7,55–38,59 %),
эозинофильной пневмонией (MD – 26,05 %;
95%-ный ДИ – 8,32–43,78 %) и ЛИП (MD –
36,60 %; 95%-ный ДИ – 29,82–43,38 %) (табл. E7c,
опубликованная онлайн). При ИЛФ процентное
содержание макрофагов в БАЛ ниже, чем при
РБ / ИЗЛ (MD – (–15,50 %); 95%-ный ДИ –
(–19,06 %) – (–11,94 %)) и достоверно не отли -
чается от больных с гиперчувствительным пнев-
монитом, КОП или саркоидозом;
• относительное содержание эозинофилов: у здо -
ровых лиц содержится ≤ 1 % эозинофилов
в БАЛ [26]. При ИЛФ среднее содержание эози-
нофилов БАЛ составляет 2,39–7,5 %, что ниже,
чем при эозинофильной пневмонии (MD –
(–48,94 %); 95%-ный ДИ – (–62,58) – (–35,30) %)
(табл. E7d, опубликованная онлайн). Различий
между ИЛФ и НСИП, КОП, саркоидозом, РБ /
ИЗЛ и ЛИП не установлено;
• относительное содержание лимфоцитов: у здоро-
вых лиц содержится от 10 до 15 % лимфоцитов
в БАЛ [26]. При ИЛФ содержание лимфоцитов
в БАЛ составляет 7,2–26,7 %, что ниже, чем
при НСИП (MD – (–26,0 %); 95%-ный ДИ –
(–33,62) – (–18,38 %)), саркоидозе (MD –
(–14,87 %); 95%-ный ДИ – (–25,09) – (–4,65) %),
КОП (MD – (–31,43 %); 95%-ный ДИ –
((–38,78) – (–24,08) %) и ЛИП (MD – (–43,20 %);
95%-ный ДИ – (–48,83) – (–37,57) %) (табл. E7e,
опубликованная онлайн). Больные ИЛФ имели
более высокое процентное содержание лимфоци -
тов в БАЛ, чем больные с РБ / ИЗЛ (MD – 3,30 %;
95%-ный ДИ – 1,04–5,56 %). Не наблюдалось
различий в содержании лимфоцитов в БАЛ при
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ИЛФ и при гиперчувствительном пневмоните
и эозинофильной пневмонии;
• соотношение CD4 / CD8 лимфоцитов: у здоро-
вых лиц соотношение CD4 / CD8 в БАЛ состав-
ляет 0,9–2,5 [26]. При ИЛФ среднее соотношение
CD4 / CD8 составляет 1,4–7,2. У больных ИЛФ
соотношение CD4 / CD8 в БАЛ ниже, чем при
саркоидозе (MD – (–5,49); 95%-ный ДИ –
(–8,45) – (–2,53) и выше, чем при НСИП (MD –
0,95; 95%-ный ДИ – 0,43–1,47) (табл. E7f, опуб-
ликованная онлайн). Соотношение CD4 / CD8
не отличалось при ИЛФ и гиперчувствительном
пневмоните, КОП, эозинофильной пневмонии,
РБ / ИЗЛ и ЛИП.
По мнению экспертов Рабочей группы, надеж-
ность выявленных различий в клеточном составе
БАЛ между ИЛФ и других ИЗЛ была очень низкой
в связи с малыми числом исследований и числен-
ностью больных в каждом исследовании, а также
большим разбросом в количестве клеток каждого
типа в БАЛ. Кроме того, полученные доказательства
были косвенными (вопрос касался больных ИЗЛ
неясной этиологии, но во всех исследованиях у всех
больных ИЗЛ причина была установлена), что несет
риск систематической ошибки отбора в связи с от -
сутствием последовательного включения больных
в исследование и систематической ошибки, свя -
занной с выполнением цитологического анализа
в разных лабораториях и получения материала из раз -
ных легочных сегментов. Эксперты отмечают, что
многие статистически достоверные различия были
небольшими и, возможно, клинически незначи мыми.
Суммация доказательств. Процентное содержание
некоторых клеток БАЛ существенно различалось
(> 10 %) при ИЛФ и при других ИЗЛ (рис. Е3, опуб-
ликованный онлайн). Процентное содержание эози-
нофилов при ИЛФ было слегка повышено в сравне-
нии со здоровыми индивидуумами, но значительно
ниже, чем у больных эозинофильной пневмонией.
Следовательно, больные с выраженным повышени-
ем числа эозинофилов более вероятно будут иметь
эозинофильную пневмонию, а не ИЛФ. Процентное
содержание лимфоцитов и соотношение CD4 / CD8
в БАЛ у больных ИЛФ были несколько выше, чем
у здоровых лиц, но значительно ниже, чем при сар-
коидозе. Следовательно, больные с выраженным
увеличением содержания лимфоцитов и соотноше-
ния CD4 / CD8 более вероятно болеют саркоидозом,
а не ИЛФ.
Ожидаемые последствия. Цитологическое исследова-
ние БАЛ может помочь отличить ИЛФ от некоторых
других ИЗЛ, особенно от эозинофильной пневмо-
нии и саркоидоза.
Нежелательные последствия. Хотя ни в каком из
исследований не сообщалось об осложнениях при
выполнении БАЛ, бронхоскопия является инвазив-
ным методом, требующим времени и усилий и несу-
щим риск осложнений, а также дискомфорт для
некоторых пациентов.
Выводы. Несмотря на слабую уверенность в получен-
ных результатах, эксперты выражают надежду, что
некоторые различия имеют достаточную для досто-
верности величину. Описанные различия совпадают
с коллективным клиническим опытом экспертов
Рабочей группы, насчитывающим тысячи подобных
больных. При сопоставлении ожидаемых результа-
тов цитологического анализа БАЛ у больных с КТ-
паттерном вероятной ОИП, неопределенной ОИП
или паттерном альтернативного диагноза (т. е. под-
тверждающим или исключающим эозинофильную
пневмонию, саркоидоз, инфекцию или злокачест -
венное новообразование) с нежелательными послед-
ствиями (т. е. риском осложнений, нагрузкой на
больного и медперсонал и затратами) большинство
экспертов пришли к заключению, что преимущества
цитологического анализа БАЛ перевешивают его
недостатки. Несмотря на отдельные  возражения, по
общему  мнению, цитологический анализ БАЛ пока-
зан, когда по данным рентгенографии требуется
дифференциальная диагностика ИЛФ с эозинофиль-
ной пневмонией, саркоидозом или инфекцией. На -
про тив, альтернативный диагноз редко можно ис -
ключить с по мощью БАЛ у больных с КТ-паттерном
ОИП, у таких больных недостатки этой процедуры
перевешивают ее преимущества.
Рекомендации:
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии, клиническим подозрением на ИЛФ КТ-
паттерном вероятной ОИП, неопределенной ОИП
или паттерном альтернативного диагноза эксперты
предлагают выполнять цитологический анализ БАЛ
(условная рекомендация, очень низкое качество до -
казательств). Примечание: «за» сильную реко-
мендацию проголосовал 1 член Рабочей группы,
«за» условную рекомендацию – 19; «против»
условной рекомендации – 4, «против» сильной
рекомендации – 0 голосов. Согласие между экс-
пертами было наибольшим для ситуаций, когда
дифференциальный диагноз по КТ-паттерну
включал эозинофильную пневмонию, КОП, сар-
коидоз или инфекцию.
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии, клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттерном ОИП эксперты предлагают
НЕ выполнять цитологический анализ БАЛ (услов-
ная рекомендация, очень низкий уровень доказа-
тельств). Примечание: «за» сильную рекоменда-
цию не проголосовал никто, «за» условную
рекомендацию проголосовали 3 члена Рабочей
группы; «против» условной рекомендации – 20,
«против» сильной рекомендации – 1.
Вопрос 4. Необходимо ли пациентам с впервые вы -
явленным интерстициальным заболеванием легких
неясной этиологии и клиническим подозрением на
идиопатический легочный фиброз выполнять хирурги-
ческую биопсию легкого для подтверждения морфоло-
гического паттерна обычной интерстициальной пнев-
монии?
Доказательная база. По результатам систематическо-
го поиска литературы выявлено 945 источников,
посвященных этой проблеме, но не найдено ни
одного исследования, в котором клинические исхо-
ды у больных, которым выполнена ХБЛ, сравнива-
лись бы с клиническими исходами у лиц, которым
эта процедура не выполнялась. Вследствие этого экс-
перты отобрали исследования, в которых оценива-
лась диагностическая информативность ХБЛ с помо-
щью многопрофильного обсуждения как способа
принятия окончательного диагностического реше-
ния. Выполнен обзор 54 полнотекстовых статей,
26 из них отобраны для анализа [107–132] (табл. E8,
опубликованная онлайн). Во все исследования были
включены больные ИЗЛ неясной этиологии и не
исключены лица с КТ-паттерном ОИП.
При объединении результатов 11 исследований
(невзвешенных) получено, что при ХБЛ обеспечи-
вался адекватный объем материала у всех 918 (100 %)
больных (95%-ный ДИ – 99–100 %), хотя эксперты
осознавали, что в клинической практике это не все-
гда так. Доля биоптатов, по результатам анализа
которых поставлен конкретный диагноз (диагнос -
тическая информативность), была высокой – 2 338
(88,2 %) из 2 651 в 26 исследованиях (95%-ный ДИ –
86,9– 89,4 %) при небольшом числе случаев, при-
знанных неклассифицируемыми – 313 (11,8 %) из
2 651 в 26 исследованиях (95%-ный ДИ – 10,6–
13,1 %). Среди окончательных диагнозов приблизи -
тельно ⅓ приходилась на ИЛФ – 752 (31,9 %) случая
из 2 360 в 24 исследованиях (95%-ный ДИ –
30,0–33,8 %), при этом многие другие ИЗЛ имели
потенциально курабельную этиологию, среди кото-
рых отмечены инфекции, саркоидоз, гиперчувстви-
тельный пневмонит, эозинофильная пневмония,
лимфангиолейомиоматоз, КОП и васкулит.
Общая смертность была низкой – 79 (3,5 %) боль-
ных из 2 268 в 23 исследованиях (95%-ный ДИ –
2,8–4,3 %), но некоторые из летальных исходов
были с высокой вероятностью обусловлены самим
заболеванием, поскольку летальность, связанная
с ХБЛ, была низкой – 7 (1,7 %) больных из 410
в 6 исследованиях (95%-ный ДИ – 0,8–3,5 %). Во
многих сериях наблюдений сообщалось об отсут-
ствии летальности. Это позволяет предположить,
что низкая летальность, связанная с ХБЛ, возможно,
зависит от особенностей медицинского учреждения,
например, от отбора больных. Среди других ослож-
нений наблюдались обострения – 116 (6,1 %) случаев
из 1 891 в 15 исследованиях (95%-ный ДИ – 5,1–
7,3 %), кровотечения – 6 (0,8 %) больных из 756
в 7 исследованиях (95%-ный ДИ – 0,4–1,7 %), тяже-
лые кровотечения – 1 (0,2 %) пациент из 461 в 4 ис -
следованиях (95%-ный ДИ – 0,04–1,2 %), длитель-
ная утечка воздуха – 90 (5,9 %) больных из 1 527
в 13 исследованиях (95%-ный ДИ – 4,8–7,2 %), рес-
пираторные инфекции – 32 (6,5 %) случая из 496
в 9 исследованиях (95%-ный ДИ – 4,6–9,0 %), ней-
ропатическая боль – 3 (4,5 %) пациента из 66
в 1 исследовании (95%-ный ДИ – 1,6–12,5 %) и дли-
тельное заживление ран – 14 (3,3 %) больных из 430
в 4 исследованиях (95%-ный ДИ – 2,0–5,4 %).
По мнению экспертов Рабочей группы, надеж-
ность выявленного влияния ХБЛ на значимые для
больного исходы была очень низкой из-за дизайна
исследований, нестабильной величины эффекта,
риска систематических ошибок, связанных с отбо-
ром больных и отсутствием последовательного
включения их в исследования.
Суммация доказательств. Лечение ИЛФ в предыду-
щей версии клинических рекомендаций оценива-
лось по снижению годичной летальности с 8 до 5,5 %
и повышению вероятности замедления прогрессиро-
вания болезни с 60,1 до 68 % [133]. Эти критерии
в сочетании с описанными позволяют предполо-
жить, что на каждую 1 000 выполненных ХБЛ будет
получено 1 000 качественных гистологических пре-
паратов, диагноз будет установлен в 882 случаях
и у 319 пациентов будет диагностирован ИЛФ. До -
пуская, что все больные получают терапию, на
 каждые 1 000 больных, которым выполнена ХБЛ,
1-годичная летальность снизится с 26 до 18 случаев,
прогрессирование заболевания замедлится у 217 вме-
сто 192 больных. Кроме того, у многих пациентов
будет установлена альтернативная причина ИЗЛ
с возможностью эффективного лечения. Тем не
менее 17 больных погибнут в результате осложнений
ХБЛ, у 61 пациента разовьется периоперационное
обострение, а у 65 присоединится периоперацион-
ная респираторная инфекция.
Ожидаемые последствия. ХБЛ позволяет получить
качественный гистологический материал в 100 %
(95%-ный ДИ – 99–100 %) случаев, из которых окон-
чательный диагноз может быть поставлен в 89 %
(95%-ный ДИ – 88–90 %). Потенциально эффектив-
ная терапия возможна примерно для 30 % больных,
которым будет поставлен диагноз ИЛФ, а также для
многих других больных, которым будет установлен
альтернативный диагноз.
Нежелательные последствия. ХБЛ может иметь
осложнения, наиболее важным из которых является
интраоперационная летальность – 1,7 % (95%-ный
ДИ – 0,8–3,5 %), а наиболее распространенным –
респираторная инфекция – 6,5 % (95%-ный ДИ –
4,6–9,0 %). К остальным осложнениям относятся
обострения, кровотечения, длительная утечка воз -
духа, нейропатическая боль и длительное заживле-
ние раны (наибольшая распространенность состав-
ляет 6 %).
Выводы. При сопоставлении ожидаемых результатов
ХБЛ с нежелательными последствиями эксперты
пришли к заключению, что для большинства боль-
ных с впервые выявленным ИЗЛ неуточненной этио-
логии и КТ-паттерном вероятной ОИП, неопре -
деленной ОИП или паттерном альтернативного
диагноза преимущества ХБЛ перевешивают его недо-
статки. Это заключение было подкреплено мнением
экспертов о том, что установление точного диагноза
дает дополнительные преимущества, например
более точную оценку прогноза, отсутствие необ -
ходимости в дальнейших диагностических процеду-
рах и позволяет начать специфическую терапию.
Однако при этом остается слабая уверенность экс-
пертов в оценке значения ХБЛ. Экспертами Рабочей
группы подчеркивается, что решение о выполнении
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ХБЛ должно приниматься опытными клиницистами
при многопрофильном обсуждении.
Противоположный эффект возможен для боль-
ных с КТ-паттерном ОИП. Эксперты уверены, что
в случаях недостатки ХБЛ перевесят ее преимуще-
ства, поскольку вероятность установления конкрет-
ной причины заболевания у больных ОИП низка.
Таким образом, ХБЛ лучше использовать для под-
тверждения диагноза в других случаях, поскольку по
мнению экспертов, преимущества метода не переве-
шивают риска осложнений.
Рекомендации:
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии, клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттерном вероятной ОИП, неопределенной
ОИП или паттерном альтернативного диагноза экс-
перты предлагают выполнить ХБЛ (условная реко-
мендация, очень низкий уровень доказательств).
Примечание: «за» сильную рекомендацию не
проголосовал никто из членов Рабочей группы,
«за» условную рекомендацию проголосовали 17;
«против» условной рекомендации – 4, «против»
сильной рекомендации – 0.
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии, с клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттерном ОИП эксперты предлагают НЕ вы -
полнять ХБЛ (настоятельная рекомендация, очень
низкий уровень доказательств). Примечание: «за»
сильную рекомендацию не проголосовал никто
из членов Рабочей группы, «за» условную реко-
мендацию проголосовали 2, «против» условной
рекомендации – 1, «против» сильной рекоменда-
ции – 18 экспертов.
Вопрос 5. Является ли трансбронхиальная биопсия
легкого оправданной альтернативой хирургической
биопсии легкого для подтверждения морфологичес -
кого паттерна обычной интерстициальной пневмонии
у больных с впервые выявленным интерстициальным
заболеванием легких неясной этиологии и клиниче-
ским подозрением на идиопатический легочный фиб-
роз?
Доказательная база. По результатам систематического
поиска литературы выявлено 945 публикаций, но не
обнаружено исследований, при проведении которых
сравнивались бы клинические исходы у больных,
которым выполнена трансбронхиальная биопсия
 легкого (ТББЛ), с клиническими исходами в случа -
ях, когда указанная процедура не выполнялась.
Вследствие этого экспертами отобраны исследования,
по данным которых оценивалась диаг ностическая
информативность ТББЛ с помощью многопрофиль-
ного обсуждения как способа принятия окончатель-
ного диагностического решения. Вы полнен обзор
16 полнотекстовых статей, 7 из которых отобраны для
анализа [132, 134–139] (табл. E9, опубликованная
онлайн). В исследования были включены больные
ИЗЛ неясной этиологии и не исключены лица с КТ-
паттерном ОИП.
При объединении результатов исследований
(невзвешенных) показано, что адекватный гистоло-
гический материал получен с помощью ТББЛ
приблизительно в ¾ всех случаев – 640 (77,6 %) из
825 больных в 5 исследованиях (95%-ный ДИ – 74,6–
80,3 %). Несмотря на адекватное качество гистологи-
ческих образцов, точный диагноз был поставлен
примерно в половине случаев – 409 (43,1 %) боль-
ным из 948 в 7 исследованиях (95%-ный ДИ –
40,0–46,3 %), чуть больше половины  случаев при-
знаны неклассифицируемыми – 539 (56,9 %) из 948
в 7 исследованиях (95%-ный ДИ – 53,7–60,0 %). Из
всех выполненных ТББЛ только в ⅓ случаев – 409
(36,1 %) из 1 133 в 7 исследованиях (95%-ный ДИ –
33,4–38,9 %) поставлен конкретный диагноз
(т. е. ТББЛ были диагностически информативны-
ми), однако следует отметить некоторую
неуверенность в том, что поставленные диагнозы
были действительно правильными, поскольку не -
большие объемы гистологических препаратов влекут
риск ошибок – снижается возможность выявления
рассеянных морфологических изменений, таких как
гранулемы. Не описано случаев летальных исходов,
связанных с ТББЛ – 0 (0 %) из 49 больных в 1 иссле-
довании (95%-ный ДИ – 0–7,3 %), но были другие
осложнения, в т. ч. пневмоторакс – 5 (10,2 %)
больных из 49 в 1 исследовании (95%-ный ДИ – 4,4–
21,8 %) и длительная утечка воздуха – 3 (6,1 %)
из 49 пациента в 1 исследовании (95%-ный ДИ –
2,1–16,5 %).
По мнению экспертов Рабочей группы, надеж-
ность выявленного влияния ТББЛ на значимые для
больного исходы была очень низкой, поскольку
ТББЛ не сравнивалась с ХБЛ в одной и той же
популяции, величина эффекта была нестабильной,
только в 1 исследовании сообщалось об осложне-
ниях с небольшой частотой, а отсутствие последова-
тельного включения больных в исследование сопря-
жено с риском систематических ошибок.
Суммация доказательств. На каждые 1 000 выполнен-
ных ТББЛ будут получены 780 качественных гисто-
логических образцов и установлено 360 диагнозов
(т. е. без ХБЛ). У остальных 640 больных диагноз
после ТББЛ не будет установлен и многим из них
придется выполнять ХБЛ. Никто из пациентов не
умрет, но в 102 случаях ТББЛ осложнится пневмото-
раксом, при этом в 61 случае будет наблюдаться дли-
тельная утечка воздуха.
Ожидаемые последствия. ТББЛ позволяет получить
качественный гистологический материал у 77,6 %
больных (95%-ный ДИ – 74,6–80,3 %), среди кото-
рых в 36,1 % случаев (95%-ный ДИ – 33,4–38,9 %)
будет поставлен окончательный диагноз и удастся
избежать ХБЛ.
Нежелательные последствия. Приблизительно 64 %
(95%-ный ДИ – 61–67 %) пациентов после ТББЛ
диагноз по-прежнему не будет установлен.
Выводы. Эксперты Рабочей группы считают, что
основным недостатком исследований по части дока-
зательств является то, что по КТ-паттернам больные
не были стратифицированы. Доказано, что установ-
ление этиологии ИЗЛ (например, саркоидоза) при
ТББЛ наиболее вероятно у больных с КТ-паттерном
вероятной ОИП, неопределенной ОИП или альтер-
нативного диагноза, в отличие от больных с КТ-
паттерном ОИП. Таким образом, если бы больные
были стратифицированы по КТ-паттернам, то среди
больных с паттернами вероятной, неопределенной
ОИП или альтернативного диагноза диагностиче-
ская информативность ТББЛ и число случаев, в кото-
рых не требуется ХБЛ, могли бы быть значительно
выше, а среди больных с КТ-паттерном ОИП – ниже.
Не достигнуто единого мнения о том, перевесил
ли факт отсутствия необходимости в ХБЛ у 360 паци-
ентов другой факт, – что после ТББЛ диагноз не был
поставлен у 640 больных, которые должны были под-
вергнуться повторному диагностическому вмеша-
тельству. В результате не достигнуто соглашение
о том, следует ли больным с КТ-паттернами веро-
ятной ОИП, неопределенной ОИП или альтернатив-
ного диагноза выполнять ТББЛ в рутинной практи-
ке. Экспертами не разработаны рекомендации «за»
или «против» ТББЛ в качестве альтернативы ХБЛ.
Иными словами, до тех пор, пока не появятся допол-
нительные доказательства, вопрос о выполнении
ТББЛ следует решать индивидуально. Эксперты
были единогласны в том, что ТББЛ не следует вы -
полнять больным с КТ-паттерном ОИП, поскольку
вероятность выявления другой природы ИЗЛ, поми-
мо ОИП, мала и не перевешивает риска осложнений
у таких больных.
В настоящее время разрабатывается методика
компьютерного анализа молекулярных маркеров для
постановки молекулярного диагноза ОИП в гистоло-
гических препаратах, полученных с помощью ТББЛ,
однако метод пока недоступен в рутинной клиниче-
ской практике. Эксперты Рабочей группы признают
перспективность последних исследований, посвя-
щенных молекулярным диагностическим методам
с компьютерным анализом трансбронхиальных био-
птатов [140, 141]. Вместе с тем нужны дальнейшие
исследования для валидизации этого подхода. При
накоплении доказательной базы эта рекомендация
будет пересмотрена.
Рекомендации:
• Для больных с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии с клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттернами вероятной, неопределенной ОИП
или альтернативного диагноза экспертами Рабочей
группы не разработаны никакие рекомендации «за»
или «против» применения ТББЛ. Примечание: «за»
сильную рекомендацию не проголосовал никто
из членов Рабочей группы, «за» условную реко-
мендацию проголосовали 10 экспертов; «против»
условной рекомендации – 12, «против» сильной
рекомендации – 2.
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии с клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттерном ОИП эксперты рекомендуют
НЕ выполнять ТББЛ (сильная рекомендация, очень
низкое качество доказательств). Примечание:
«за» сильную и условную рекомендации не
 проголосовал никто из членов Рабочей груп -
пы, «против» условной рекомендации проголо -
со вали 6 экспертов, «против» сильной рекомен-
дации – 18.
Вопрос 6. Является ли трансбронхиальная криобио -
псия легкого обоснованной альтернативой хирургиче-
ской биопсии легкого для уточнения морфологичес -
кого паттерна обычной интерстициальной пневмонии
у пациентов с впервые выявленным интерстициальным
заболеванием легких неясной этиологии и клиниче-
ским подозрением на идиопатический легочный фиб-
роз?
Доказательная база. По результатам систематическо-
го поиска литературы выявлено 945 публикаций, но
не обнаружено исследований, в которых сравнива-
лись бы клинические исходы у больных, которым
выполнена КБЛ, с таковыми у лиц, которым эта про-
цедура не выполнялась. Вследствие этого эксперта-
ми отобраны исследования, в которых оценивалась
диагностическая информативность КБЛ с помощью
многопрофильного обсуждения как способа приня-
тия окончательного диагностического решения. Вы -
полнен обзор 25 полнотекстовых статей, из них 13
бы ли отобраны для анализа [130, 131, 136, 139–150]
(табл. E10, опубликованная онлайн). Во все исследо-
вания были включены пациенты с ИЗЛ неясной
этиологии; больные с КТ-паттерном ОИП не ис -
ключались.
При объединении результатов исследований
(невзвешенных) показано, что адекватный гистоло-
гический материал получен с помощью КБЛ в подав-
ляющем большинстве случаев – у 720 (96 %) больных
из 749 в 10 исследованиях (95%-ный ДИ – 94–97 %).
Среди лиц с качественными гистологическими пре-
паратами точный диагноз был поставлен в 692 (83 %)
случаях из 833 в 13 исследованиях (95%-ный ДИ –
80–85 %), а остальные – 141 (17 %) из 833 в 13 иссле-
дованиях – признаны неклассифицируемыми
(95%-ный ДИ – 15–20 %). В большинстве случаев
выполненных КБЛ поставлен точный диагноз –
у 692 (80 %) пациентов из 862 в 13 исследованиях
(95%-ный ДИ – 77–83 %).
Общая смертность была низкой – 15 (2,7 %) слу-
чаев из 597 в 7 исследованиях (95%-ный ДИ –
1,7–4,3 %), однако некоторые летальные исходы
наиболее вероятно были обусловлены заболевани-
ем, поскольку летальность, связанная с КБЛ, была
еще ниже – 1 (0,2 %) случай из 427 в 3 исследова-
ниях (95%-ный ДИ – 0,04–1,3 %). Другие осложне-
ния включали обострения – у 1 (1,2 %) пациента из
82 в 3 исследованиях (95%-ный ДИ – 0,2–6,6 %),
кровотечения – у 28 (5,2 %) из 541 в 6 исследова-
ниях (95%-ный ДИ – 3,6–7,4 %), тяжелые крово-
течение – у 5 (0,7 %) из 674 в 8 исследованиях
(95%-ный ДИ – 0,3–1,7 %), длительная утечка
 воздуха – у 47 (13,4 %) из 352 в 2 исследованиях
(95%-ный ДИ – 10,2– 17,3 %) и респираторные
инфекции – у 3 (0,7 %) из 409 в 3 исследованиях
(95%-ный ДИ – 0,2–2,1 %).
По мнению экспертов Рабочей группы, надеж-
ность выявленного влияния КБЛ на значимые для
больного исходы была очень низкой, поскольку
КБЛ не сравнивалась с ХБЛ в одной и той же популя-
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ции больных, величина эффекта была нестабильной,
частота осложнений была низкой и присутствовал
риск систематической ошибки отбора в связи
с отсутствием последовательного включения боль-
ных в исследование.
Суммация доказательств. На каждые 1 000 выполнен-
ных КБЛ получено 950 качественных гистологиче-
ских препаратов, что позволило установить 790 ди -
агнозов (без ХБЛ). Это означает, что у 210 пациентов
после КБЛ диагноз по-прежнему не будет установ-
лен и многим из них придется выполнять ХБЛ.
В результате 2 больных умрут, а 12 перенесут обост-
рение ИЗЛ.
Ожидаемые последствия. КБЛ позволяет получить
качественные гистологические образцы у 96 % боль-
ных (95%-ный ДИ – 94–97 %), из которых у 80 %
будет установлен точный диагноз без ХБЛ (95%-ный
ДИ – 77–83 %). КБЛ по сравнению с ХБЛ реже со -
провождается респираторными инфекциями и тен -
денцией к более низкой летальности, связанной
с этой процедурой.
Нежелательные последствия. КБЛ не позволит уста-
новить точный диагноз примерно у 20 % пациентов
(95%-ный ДИ – 17–23 %). В отличие от ХБЛ, КБЛ
чаще сопровождается кровотечением или длитель-
ной утечкой воздуха.
Выводы. Несмотря на оптимизм экспертов в отно-
шении ожидаемых последствий КБЛ, недостатками
ее являются отсутствие стандартизации и большой
разброс опубликованных данных о побочных эффек-
тах [151–153]. Экспертами затронуто много вопро-
сов, нуждающихся в прояснении, прежде чем КБЛ
будет рекомендована к широкому практическому
при менению, а именно: Cколько фрагментов легоч-
ной ткани необходимо для повышения диагностической
информативности при минимизации осложнений? Из
какого участка легкого следует брать биопсию с уче-
том микроанатомии легкого и пораженной легочной
ткани? В течение какого времени следует охлаждать
зонд?
Эксперты пришли к выводу, что КБЛ целесооб-
разна в медицинских центрах с соответствующим
опытом и для специалистов с опытом безопасного
выполнения этой процедуры у больных с КТ-паттер-
нами вероятной, неопределенной ОИП или альтер-
нативного диагноза. Вместе с тем эксперты настоя-
тельно рекомендуют, чтобы такими специалистами
были разработаны стандарты КБЛ для достижения
оптимального баланса между диагностической
информативностью и осложнениями. В медицин-
ских учреждениях, где КБЛ пока не применяется,
необходимо дождаться ее стандартизации, прежде
чем внедрять в клиническую практику. По мнению
экспертов, у больных с КТ-паттерном ОИП, недо-
статки КБЛ перевешивают ее преимущества.
Поскольку вероятность установления конкретной
причины заболевания у больных с ОИП низка, крио-
бипсию лучше использовать для подтверждения
диагноза в других случаях, поскольку по мнению
экспертов, преимущества метода не перевешивают
риска осложнений.
Рекомендации:
• Для больных с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии с клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттернами вероятной, неопределенной ОИП
или альтернативного диагноза экспертами Рабочей
группы не разработано никаких рекомендаций «за»
или «против» применения КБЛ. Примечание: «за»
сильную рекомендацию проголосовал 1 член
Рабочей группы, «за» условную рекомендацию
проголосовали 10 экспертов; «против» условной
рекомендации – 8, «против» сильной рекоменда-
ции – 3.
• Больным с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии с клиническим подозрением на ИЛФ
и КТ-паттерном ОИП эксперты рекомендуют
НЕ вы полнять КБЛ (сильная рекомендация, очень
низкое качество доказательств). Примечание:
«за» сильную рекомендацию не проголосовал
никто из членов Рабочей группы, «за» условную
рекомендацию проголосовали 2 эксперта; «про-
тив» условной рекомендации проголосовал 1 экс-
перт, «против» сильной рекомендации – 19.
Вопрос 7. Необходимо ли многопрофильное обсужде-
ние больных с впервые выявленным интерстициальным
заболеванием легких неясной этиологии и клиниче-
ским подозрением на идиопатический легочный фиб-
роз?
Доказательная база. По результатам систематическо-
го поиска литературы обнаружены 189 публикаций,
но не найдены исследования, в которых:
• сравнивались бы клинические исходы у больных,
у которых диагноз был бы установлен одним вра-
чом либо группой врачей одной специальности
(однопрофильная диагностика), с лицами, для
которых проводилось многопрофильное обсуж-
дение;
• приводились бы тестовые характеристики одно-
профильной диагностики при использовании
многопрофильного обсуждения в качестве эта -
лона.
В связи с этим эксперты пытались найти публи-
кации, в которых оценивалась степень совпадения
результатов одно- и многопрофильной диагностики.
Выполнен обзор 17 полнотекстовых статей, из ко -
торых 5 были отобраны для анализа [88, 154–156]
(табл. E11, опубликованная онлайн). По данным
многочисленных исследований совпадение мнений
отдельных экспертов оценивалось, но эти результа-
ты не вошли в анализ, потому что при этом не
сравнивались данные непосредственно одно- и мно-
гопрофильной диагностики.
В исследование [88] были включены пациенты
с однопрофильным диагнозом ИЛФ, в исследова -
ния [154–157] были включены лица с однопро -
фильными диагнозами различных форм ИЗЛ, в т. ч.
ИЛФ. В этих исследованиях использовалось мно -
гопрофильное обсуждение с последующим сопо -
ставле нием одно- и многопрофильных диагнозов.
В ис следованиях [88, 154, 155] однопрофильный
диагноз выставлялся одним пульмонологом, в ис -
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следова нии [156] – либо пульмонологом, либо
терапевта ми; в исследовании [157] однопрофильный
диаг ноз выставлялся группой морфологов. Мно -
гопро фильный диагноз выставлялся в исследова-
ниях [88, 154, 156] пульмонологом, рентгенологом
и морфологом; в исследовании [88] – рентгенологом
и морфологом, в исследовании [157] – пульмоноло-
гом и морфологом.
Медиана согласия между одно- и многопрофиль-
ным обсуждением составила 70 (47–87) %. При
использовании показателя каппа Коэна (κ) степень
согласия была умеренной (κ – 0,331; 95%-ный ДИ –
0,269–0,392).
По мнению экспертов, надежность оценки согла-
сия была очень низкой; при риске систематических
ошибок, связанных с включением в исследования
больных без истинной диагностической неясности,
отсутствием последовательного включения больных
в исследование, малым размером выборок в исследо-
ваниях и возможной косвенностью доказательств
(проводился поиск доказательств для лиц с подо -
зрением на ИЛФ, но в исследованиях это не упоми-
налось) уровень этой надежности еще больше сни-
жался.
Суммация доказательств. На каждую 1 000 больных
с поставленным диагнозом одно- и многопрофиль-
ные диагнозы совпадут в 700 случаях и будут разли-
чаться у 300 пациентов. Если принять многопро-
фильное обсуждение за эталонный стандарт, то
≥ 300 больным терапия будет назначена неправиль-
но, с опозданием или будут проведены ненужные
диагностические исследования.
Ожидаемые последствия. Однопрофильная диагно-
стика более эффективна, учитывая большее время
и усилия, необходимые для получения мнения кол-
лег при многопрофильном обсуждении.
Нежелательные последствия. Если принимать много-
профильное обсуждение за эталон диагностики, то
однопрофильный диагноз будет совпадать с ним
реже (медиана – 70 (47–87) %).
Выводы. Эксперты Рабочей группы пришли к согла-
шению о предпочтительности многопрофильного
обсуждения, поскольку согласно полученным рас -
четам, 300 больных могут получать неправильное
или отсроченное лечение или ненужные диагности-
ческие процедуры, а данный результат является не -
приемлемым. Эксперты считают, что преимущества
многопрофильного обсуждения максимальны для
больных с КТ-паттернами вероятной, неопределен-
ной ОИП или альтернативного диагноза, либо при
несоответствии клинических, рентгенологических
и ги стологических данных. Содержание многопро-
фильной диагностики вызвало бурную дискуссию.
Пока не проведены дальнейшие исследования по усо-
вершенствованию многопрофильного обсуждения,
экспертами принято решение, что многопрофильное
обсуждение должно заключаться во взаимодействии
между пульмонологом (а в отдельных случаях ревма-
тологом), рентгенологом и морфологом. Характер
такого взаимодействия определяется клиницистами
и может осуществляться при личном общении либо
по телефону, интернету / электронной почте, при
обмене сканированными, распечатанными или пере-
данными по факсу заключениями. При расхожде-
ниях в интерпретации формальных клинических
данных экспертами других специальностей предпоч-
тительно личное или голосовое общение.
Рекомендации:
• Для больных с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии с клиническим подозрением на ИЛФ
эксперты предлагают многопрофильное обсужде-
ние диагноза (условная рекомендация, очень низкое
качество доказательств). Примечание: «за» силь-
ную рекомендацию не проголосовал никто из
членов Рабочей группы, «за» условную рекомен-
дацию проголосовали 23 эксперта; «против»
условной и «против» сильной рекомендаций не
проголосовал никто из экспертов.
Вопрос 8. Необходимо ли больным с впервые выяв -
ленным выявленным интерстициальным заболеванием
легких  неясной этиологии и клиническим по дозрением
на идиопатический легочный фиброз исследовать сыво-
роточные био маркеры (матричная металлопротеиназа
(ММР-7), сурфактантный протеин D (SPD), хемоки-
новый лиганд-18 (CCL-18), высокомолекулярный гли-
копротеин Кребс фон ден Лунген-6 (KL-6)) с диагно-
стической целью?
Доказательная база. По результатам систематическо-
го поиска литературы выявлено 429 публикаций,
однако не обнаружено исследований, в которых
сравнивались бы клинические исходы у больных,
у которых исследовались специфические сывороточ-
ные биомаркеры, с клиническими исходами у лиц,
у которых таковые не исследовались. В обзор иссле-
дований по диагностической точности биомаркеров
включены всего 4 специфических сывороточных
биомаркера.
Матричная металлопротеиназа-7 (ММП-7). Экспер -
тами отобраны исследования, в которых оценива-
лась диагностическая точность ММП-7 для диффе-
ренциальной диагностики ИЛФ и других ИЗЛ.
Про анализирова но 12 полнотекстовых статей, вы -
брано 2 исследо вания [158, 159]. В одном исследо -
вании оценивалась способность сывороточной
ММП-7 дифференциро вать ИЛФ с гетерогенной
группой альтернативных ИЗЛ [158], в другом иссле-
довалалась способность сы вороточной ММП-7
 дифференцировать ИЛФ от  саркоидоза, идиопати -
ческой НСИП, гиперчувствительного пневмонита,
СЗСТ / ИЗЛ и ле карственно-индуцированных
ИЗЛ [159]. Уровень сывороточной ММР-7 отличал-
ся при ИЛФ и других ИЗЛ с медианой чувствитель-
ности, специфичности, точности и диагностическим
от ношением шансов – 71,7 (71–72,3); 64,4 (63–66,3);
68,4 (68,3–68,5) и 4,7 (4,2–5,1) % соответственно
(табл. E12a, опубликованная онлайн).
Сурфактантный протеин D (SPD). Отобраны исследо-
вания, в которых оценивалась диагностическая точ-
ность SPD при дифференциальном диагнозе ИЛФ
и других ИЗЛ. Проанализировано 12 полнотексто-
вых статей, выбрано одно исследование [158], в кото-
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ром анализировалась способность сывороточного
SPD дифференцировать ИЛФ с гетерогенной груп-
пой альтернативных ИЗЛ. Уровень сывороточного
SPD отличался при ИЛФ и других ИЗЛ с чувстви-
тельностью, специфичностью, точностью и отноше-
нием шансов 70,0; 65,0; 68,5 и 3,1 % соответственно
(табл. E12b, опубликованная онлайн).
Хемокиновый лиганд-18 (CCL-18). Проведен поиск
статей, посвященных диагностической точности
CCL-18 при дифференциальном диагнозе ИЛФ
и других ИЗЛ. Проанализировано 6 полнотекстовых
статей, не отобрано ни одного исследования.
Высокомолекулярный гликопротеин Кребс фон ден
Лунген-6 (KL-6). Проведен поиск статей, посвящен-
ных диагностической точности KL-6 при дифферен-
циальном диагнозе ИЛФ и других ИЗЛ. Проана ли -
зировано 55 полнотекстовых статей, не отобрано
ни одного исследования.
По мнению экспертов Рабочей группы, надеж-
ность представленных оценок очень низка; риск
систематических ошибок, связанных с отсутствием
должных значений, указаний в публикациях о том,
отмечена ли у включенных в исследование пациен-
тов истинная неопределенность в диагнозе, а также
при отсутствии последовательного включения боль-
ных в исследование, еще больше снижал эту надеж-
ность. Кроме того, исследования являлись малораз-
мерными и ни одно из них не было выполнено
с использованием стандартов качественных лабора-
торных исследований (Clinical Laboratory Improvement
Amendments).
Суммация доказательств. Если предположить, что
30 % пациентов с ИЗЛ страдают ИЛФ, то на каждую
1 000 пациентов, которым измерена сывороточная
ММР-7 для дифференциальной диагностики ИЛФ
и других ИЗЛ, в 672 случаях будет получен истин -
но положительный или истинно отрицательный
результат. Вместе с тем у 338 больных будет получен
ложный результат, что теоретически приведет
к неадекватной терапии, отсроченному лечению
 или ненужным дополнительным диагностическим
процедурам. Аналогичным образом на каждую 1 000
больных, у которых будет измерен сывороточный
SPD для дифференциальной диагностики ИЛФ
и других ИЗЛ, в 665 случаях будет получен истинно
положительный или истинно отрицательный резуль-
тат, тогда как в 335 случаях будет получен ложный
результат, что теоретически приведет к неадекват-
ной терапии, отсроченному лечению или ненужным
дополнительным диагностическим процедурам. 
Ожидаемые последствия. Более чем у 50 % больных
ИЗЛ сывороточные MMP-7 или SPD позволят пра-
вильно дифференцировать ИЛФ от других ИЗЛ.
Материал для исследования этих маркеров легко
получить, осложнения редки.
Нежелательные последствия. Более чем ⅓ результатов
будет некорректной, что приведет к неправильному
лечению, отсроченному лечению или ненужным
дополнительным диагностическим процедурам. Все
эти последствия могут сопровождаться осложнения-
ми. Кроме того, исследование данных биомаркеров
является дорогостоящим и доступно не во всех меди-
цинских учреждениях.
Выводы. В настоящее время экспертами Рабочей
группы отклонено измерение сывороточных биомар-
керов как способ дифференциальной диагностики
ИЛФ и других ИЗЛ из-за высокой частоты ложнопо-
ложительных и ложноотрицательных результатов.
Рекомендации:
• Для больных с впервые выявленным ИЗЛ неясной
этиологии и клиническим подозрением на ИЛФ
эксперты рекомендуют НЕ измерять сывороточ -
ные биомаркеры ММП-7, SPD, CCL-18 и KL-6
для дифференциальной диагностики ИЛФ и дру-
гих ИЗЛ (сильная рекомендация, очень низкое каче-
ство доказательств). Примечание: «за» сильную
и условную рекомендации не проголосовал никто
из членов Рабочей группы; «против» условной
рекомендации проголосовали 6, «против» силь-
ной рекомендаций – 15 экспертов.
Будущие направления и вопросы для изучения
Экспертами Рабочей группы осознана настоятель-
ная необходимость обновления и валидизации диаг-
ностических подходов при ИЗЛ. Эта потребность
может быть примерно разделена на изучение роли
клинических наблюдений, КТВР, бронхоскопии,
морфологии и биомаркеров.
Клинические наблюдения
Как следует организовать наблюдение за течением
болезни в рамках диагностического алгоритма
ИЛФ? Следует ли рассматривать скрининг сопут-
ствующих заболеваний как часть диагностики, важ-
ной для оценки прогноза? В какой степени наблюде-
ние за прогрессированием болезни подтверждает
первоначальный диагноз ИЛФ у пациентов с по -
дозрением на ИЛФ и паттерном вероятной ОИП
по данным КТВР? Влияет ли терапия на результа -
ты наблюдения и их диагностическое значение?
У каких больных заключение по КТ-паттерну веро-
ятной ОИП может быть достаточным для постанов-
ки диагноза ИЛФ без морфологического подтвер-
ждения? Выжидательное наблюдение за течением
болезни с целью постановки диагноза ИЛФ предпо-
лагает, что у большинства больных болезнь будет
прогрессировать с течением времени. Более того,
прием потенциально эффективных лекарственных
препаратов для лечения ИЛФ до того, как болезнь по
мере прогрессирования достигнет определенной
фазы, не позволяет начинать эффективное лечение
в ранние сроки. Необходимы новые исследования
для изучения этих и других клинических ситуаций.
Компьютерная томография высокого
разрешения
Каково диагностическое значение выраженности
и локализации тракционных бронхоэктазов, в т. ч.
центральных бронхоэктазов и периферических брон-
хиолоэктазов у больных с подозрением на ИЛФ, но
отсутствием «сотового легкого» по данным КТВР?
Может ли наличие мозаичного снижения прозрач-
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ности легочной ткани дифференцировать хрони -
ческий гиперчувствительный пневмонит и ИЛФ
у больных с фиброзирующей интерстициальной
пневмонией? Каким образом можно количественно
охарактеризовать мозаичное снижение прозрачно-
сти легочной ткани? Насколько информативна стан-
дартизированная количественная оценка мозаично-
го снижения прозрачности легочной ткани при
дифференциальном диагнозе паттерна ОИП, выяв -
ляемого у больных ИЛФ, и ОИП-подобных паттер-
нов у больных с хроническим гиперчувствительным
пневмонитом? Возможно ли качественно или коли-
чественно охарактеризовать «матовое стекло» в соот-
ветствии с вероятностью ИЛФ с помощью субъек-
тивных или автоматизированных методов? Влияет
ли краниокаудальное распределение патологических
изменений в легочной ткани на вероятность диагно-
за ИЛФ? Каким образом качество и количество кли-
нической информации (например, возраст, сопут-
ствующие заболевания, воздействия) влияет на
интерпретацию КТВР?
Бронхоальвеолярный лаваж и бронхоскопическая
трансбронхиальная биопсия легких
Как часто клеточный анализ БАЛ, морфологическое
исследование и / или автоматизированный молеку-
лярный анализ трансбронхиальных биоптатов [140,
141] дополняет клиническую информацию? Этот
вопрос может означать возможность многопрофиль-
ной диагностики с бронхологической информацией
или без таковой до выполнения ХБЛ. Результатом
должно стать согласие в диагнозе между клиници-
стами, повышение частоты точных диагнозов, соот-
ветствие клинического диагноза результатам ХБЛ,
решению о видах лечения и дальнейшему течению
заболевания.
Криобиопсия легких
Специалисты, занимающиеся КБЛ, должны разрабо-
тать стандартизованную процедуру КБЛ, при которой
оптимально сочеталась бы диагностическая информа-
тивность с минимальным риском осложнений.
Морфология
Как часто ХБЛ влияет на диагноз у больных с разны-
ми КТ-паттернами, в т. ч. паттерном ОИП? Какое
влияние оказывает ХБЛ на легочную функцию или
клинические показатели в определенные моменты
после выполнения биопсии? ТББЛ и КБЛ могут изу-
чаться в исследованиях сходного дизайна.
Эмпирическая терапия
Для лучшего понимания течения ИЛФ у больных
с диагнозом «возможный ИЛФ», получавших анти-
фибротическую терапию без выполнения ХБЛ,
необходимы дальнейшие исследования.
Генетические маркеры и консультирование
Является ли ИЛФ истинно наследственным заболе-
ванием? Какие генетические маркеры присутствуют
у больных с семейным ИЛФ или семейной интер-
стициальной пневмонией, у которых по данным
современных генетических исследований не могут
быть выявлены известные генетические маркеры
или мутации в генах? Какова связь мутаций или
патологических генетических маркеров с эндогенны-
ми микровоздействиями (например, микроаспира-
цией, легочным микробиомом, патологическим
гастроэзофагеальным рефлюксом) либо экзогенны-
ми воздействиями (экогенетическими факторами)?
По скольку ИЛФ – болезнь преимущественно стар-
шего возраста, нужны ли генетические консульта-
ции для всех больных с ИЛФ? Хотя генетические
вариации частично объясняют появление споради-
ческого ИЛФ или семейных форм ИЗЛ (семейного
ИЛФ, семейной интерстициальной пневмонии),
необходимо установить клиническое значение этих
генетических вариантов.
Другие биомаркеры
При помощи каких методов лучше исключаются
СЗСТ и хронический гиперчувствительный пневмо-
нит? Имеют ли значение специфические сывороточ-
ные антитела для исключения хронического гипер-
чувствительного пневмонита или в качестве стимула
для более детального сбора анамнеза воздействий?
Необходимы исследования диагностики молекуляр-
но-генетических биомаркеров для:
• оценки диагностической точности существую-
щих молекулярно-генетических биомаркеров;
• применения автоматизированного анализа для
диагностики ОИП;
• внедрения молекулярно-генетических маркеров
в современные диагностические алгоритмы при
многопрофильной диагностике ИЛФ.
К новым маркерам, которые могут использовать-
ся в современной диагностике ИЛФ, можно отнести
циркулирующие маркеры или молекулярно-генети-
ческие последовательности, полученные из образ-
цов ткани легкого, особенно наименее инвазивными
способами (при БАЛ, ТББЛ и КБЛ). Каково допол-
нительное диагностическое значение рутинного
генетического исследования половых клеток у лиц
с подозрением на ИЛФ или подтвержденным ИЛФ?
Экспертами Рабочей группы подчеркивается
необходимость совершенствования методов прог -
ноза, выявления факторов риска при ИЛФ, изуче-
ния влияния сопутствующих заболеваний, хотя эти
вопросы не вошли в данные клинические рекомен-
дации.
Выводы
Для разработки рекомендаций по основным ключе-
вым вопросам, связанным с диагностикой ИЛФ,
выполнен всесторонний анализ всех доступных на
сегодня доказательств. Проведено обсуждение дока-
зательств, обновлены диагностические критерии;
экспертами многопрофильной Рабочей группы
сформулированы рекомендации для диагностики
ИЛФ в клинической практике. Экспертами не оце-
нивалась роль данных диагностических методов для
Клинические рекомендации
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определения прогноза, эффективности терапии
и т. п. Новой чертой данных рекомендаций по
сравнению с предыдущей версией [8] является опре-
деление тактики ведения больного в зависимости от
КТ-паттерна (ОИП, вероятная ОИП, неопределен-
ная ОИП, альтернативный диагноз).
Данные рекомендации будут пересмотрены после
появления новых доказательств.
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